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G‹R‹fi

‹lk olarak 1973 y›l›nda Quan ve Smith VATER akro-
nimi’ni (vertebral anomaliler, anal malformasyon, trake-
al ve özefageal anomaliler, radial displazi) tan›mlam›fl-
lard›r (1). Daha sonra bu akronim kardiyak ve renal de-
fektler ile parmak anomalilerini de içerecek flekilde ge-
niflletilerek VACTERL (vertebral anomaliler (V), anal
atrezi veya imperfore anüs (A), kardiyovasküler defekt
(s›kl›kla ventriküler septal defekt) (C), tracheözofageal
fistül/özafagus atrezisi (TE), renal anomaliler (R), kol
veya bacak anomalileri (s›kl›kla radial displazi), baflpar-
mak anormal formasyonu (L)  asosiasyonu olarak ta-
n›mlanm›flt›r (2–3). VACTERL asosiasyonu tan›s› konu-
labilmesi için bu anomalilerden en az 2 veya 3 tanesinin
bir arada olmas› gerekmektedir (4–5). Biz bu olgu sunu-
sunda VACTERL asosiasyonu bulunan 6 yafl›ndaki er-
kek hastada polizasyon (baflparmak yap›m›) operasyonu
esnas›ndaki anestezi yönetimi ve hava yolu yönetiminde
anestezistin karfl›laflabilece¤i problemlere dikkat çekme-
yi amaçlad›k. 

OLGU 

Genel anestezi alt›nda polizasyon operasyonu plan-
lanan 6 yafl›nda erkek hastan›n preoperatif de¤erlendiril-
mesinde do¤um sonras› anal atrezi, skolyoz, tortikollis,
atriyal septal defekt (ASD), gastro-özefageal reflü
(GÖR), veziko-üreteral reflü (VUR), renal agenezi tes-
pit edildi¤i ve bu anomalilerle VACTERL asosiasyonu
tan›s› konuldu¤u ö¤renildi. Hastaya anal atrezi, skolyoz,
tortikollis, VUR ve GÖR nedeniyle birçok operasyon
yap›ld›¤› ve GÖR nedeniyle 2. operasyonunda erken
postoperatif dönemde aspirasyon pnömonisi geliflti¤i ve
bu sebeple uzun süre tedavi gördü¤ü tespit edildi. Boy
uzunlu¤u 107 cm ve vücut a¤›rl›¤› 16,6 kg (%3 persen-
til) olan hastan›n fizik muayenesinde k›s›tl› a¤›z aç›kl›¤›
(2,5 cm), tortikollis, baflparmak deformitesi ve sol akci-
¤erde havalanma azl›¤› mevcuttu. Elektrokardiyografik
(EKG)  incelemede normal sinüs ritmi, aks normal ve
kalp h›z› 110 at›m dk-1 saptand›. Ekokardiografik incele-
mede küçük sekundum tipi ASD tespit edildi ve EF %60
olarak belirlendi. Çekilen PA akci¤er grafisinde kardiyo-

ÖZET
VACTERL assosiasyonu vertebral anomaliler (V), anal atrezi veya imperfore anüs (A), kardiyovasküler defekt (s›kl›kla ventriküler

septal defekt) (C), trakeal ve özefagial anomaliler (TE), renal agenezi (R), parmak anomalileri (L) ile kendini gösteren otozomal
resesif veya X kromozomuna ba¤l› bir assosiasyondur. Bu olgu sunusunda skolyoz, tortikolis, anal atrezi, sekundum tipi atrial
septal defekt, gastro özefagial reflü, renal agenezi, veziko üreteral reflü, parmak ve ekstremite anomalileri olan 6 yafl›ndaki
VACTERL sendromlu erkek hastada polizasyon (baflparmak yap›m›) operasyonu esnas›ndaki anestezi yönetiminde anestezistin
dikkat etmesi gereken hususlar sunulmufltur.
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SUMMARY
VACTERL association is an X linked, autosomal recessive disorder with vertebral anomalies (V), anal atresia or imperforated

anus (A), cardiovascular defect (most often ventricular septal defect) (C), tracheal and esophageal malformation (TE), renal
agenesis (R), limb anomalies (L). In this case report, we described anesthetic management of 6 years old VACTERL syndrome male
patient with scoliosis, torticollis, anal atresia, secundum-type atrial septal defects, gastro esophageal reflux, renal agenesis, VUR,
finger and limb abnormalities who undergone polization (finger-made) operation. 
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torasik oran s›n›rda genifllemifl, mevcut skolyoz görün-
tüsü ve buna ba¤l› solda havalanma azl›¤›, T1–4 aras›
vertebralarda enstrümantasyon görülmekteydi (Resim
1). Laboratuar tetkiklerinde hemoglobin 13,4 g dl–1, he-
matokrit %38,5 olarak tespit edildi ve karaci¤er ve böb-
rek fonksiyon testleri normal s›n›rlar içerisinde de¤er-
lendirildi. Olgumuzda a¤›z aç›kl›¤›n›n ve bafl ekstansi-
yonunun k›s›tl› olmas›, skolyoz, tortikollis olmas› nede-
niyle zor entübasyon olabilece¤i düflünülerek laringeal
maske havayolu, fiberoptik laringoskopi ve acil trakeos-
tomi flartlar› haz›rland›. GÖR ve aspirasyon öyküsü ol-
mas› nedeniyle aspiratör ve fleffaf maske haz›r bulundu-
ruldu. Operasyon odas›na al›nan hastaya rutin monitöri-
zasyon (EKG, noninvaziv kan bas›nc›, periferik oksijen
saturasyonu) uyguland›. Sol el s›rt›ndan 22 gauge intra-
ket ile damar yolu aç›lan hastaya 5,5 ml kg-1 sa–1 h›z›nda
500 ml %5 dekstroz+%0,2 NaCl (kar›fl›m solüsyonu) in-
füzyonu baflland›. Hastaya 3 dk boyunca %100 O2 ile
preoksijenizasyon uyguland›ktan sonra propofol 2,5 mg
kg–1 ve fentanil 1,0 µgr kg–1 ile indüksiyon sa¤land›. As-
pirasyon riskinden dolay› indüksiyon s›ras›nda bafl yu-
karda tutularak 2 numaral› fleffaf maske ile ventilasyon
uyguland›. Maske ile ventilasyon s›ras›nda krikoid bas›
uyguland›. K›s›tl› a¤›z aç›kl›¤›, skolyoz, aspirasyon öy-
küsü olan hastaya kas gevfletici uygulanmad›. A¤›z aç›k-

l›¤› k›s›tl› oldu¤u için laringoskop zorlukla yerlefltirildi,
trakean›n sa¤a deviye edilmesiyle vokal kordlar zorlukla
görüldü. Entübasyon 2 numara Macintosh Blade ile 4,5
numara kafl› entübasyon tüpü kullan›larak a¤›zda ve
difllerde travma oluflmadan gerçeklefltirildi. Entübasyo-
nun ard›ndan sis-atraküryum besilat 0,2 mg kg–1 dozun-
da uyguland›. Anestezi idamesi %50 O2-N2O içerisinde
%2,5 sevofluran›n kontrollü ventilasyonu ile sürdürül-
dü. Hastan›n s›v› idamesi i.v. yolla 5,5 ml kg-1 sa–1 kar›-
fl›m solüsyon ile sa¤land›. Operasyon süresince hastan›n
hemodinamik takiplerinde herhangi bir problem gözlen-
medi. 270 dakika süren ifllemin bitiminden yaklafl›k 1
saat öncesinden bafllanarak hasta asiste solutuldu. Ope-
rasyonun bitiminde ise %100 O2 ile ventile edilen hasta,
spontan solunum ve kas kuvvetinin yeterli düzeyde ol-
mas› üzerine dekürarizasyona ihtiyaç olmadan sorunsuz
bir flekilde ekstübe edildi. fieffaf oksijen maskesi ile 2 l
dk-1 %100 O2 uygulanarak 30 dk derlenme odas›nda iz-
lendikten sonra hasta servise gönderildi. Hastan›n posto-
peratif takiplerinde herhangi bir problem olmamas› üze-
rine hasta 2. günde taburcu edildi. 

TARTIfiMA

VACTERL asosiasyonunda nadir olarak kraniyal si-
nir malformasyonlar›, holoprosensefali, anensefali, hid-
ranensefali, korpus kallosum agenezisi, nöral tüp defekt-
leri, ventrikülomegali, orofasiyel yar›klar, brankiyal ya-
r›k anomalileri, diyafragmatik defektler, kulak anomali-
leri de görülebilir (6-10). Erkek çocuklarda unilateral
veya bilateral kriptorflidizm, hipospadias ve mikropenis
görülebilirken k›z çocuklarda ambigeus genitalya, mesa-
ne ekstrofisi s›kl›kla görülebilir (11–13). Hemen tüm
vakalar sporadiktir ve hiçbir tan›mlanan teratojen veya
kromozom anomalisi yoktur. Tüm etkilenen dokular ge-
netik olarak normaldir (10, 14). Çal›flmalar göstermekte-
dir ki VACTERL asosiasyonunun tan›s› genellikle öze-
fageal atrezi (AE) ve trakeaözefageal fistül (TEF) onar›-
m› esnas›nda konmaktad›r (15). Hastam›z›n tan›s› do-
¤um sonras› anal atrezi, skolyoz, tortikollis, ASD, GÖR,
VUR, renal agenezi mevcut olmas› sonucu konmufltu.
Bu hastalarda solunum sistemi komplikasyonlar› ortak
bulunmufltur. Yap›lan bir çal›flmada VACTERL asosias-
yonlu hasta popülasyonun %46’s›nda apne, bradikardi,
solunum arresti, aspirasyon ve tekrarlayan pnömoni tes-
pit etmifltir (16). Bunlara sebep olarak %74 hastada
GÖR, %13’ünde trakeomalazi, %13’ünde rekürren TEF
ve %10’unda özefageal strüktür bulunmufltur. VAC-
TERL asosiasyonu nedeniyle erken yaflta cerrahiye gi-
den hastalar›n %75’inde trakeomalazi geliflti¤i bildiril-
mifltir (15). Bu hastalar›n %10–20’ sinde bifazik stridor,
dinlenme s›ras›nda stridor ve beslenme s›ras›nda dispneResim 1. VACTERL Sendromlu olgunun toraks grafisi görüntüsü:

T1–4 vertabralarda enstrümantasyon ve skolyoz görünmektedir.
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l›¤› yap›ld›, ancak sorunsuz bir flekilde direkt laringos-
kopi ile entübasyon gerçeklefltirildi.

VACTERL asosiasyonlu olgularda kardiyak anoma-
lilerin olmas› anestezi uygulamas› s›ras›nda dikkat edil-
mesi gereken bir di¤er konudur. Operasyon esnas›nda
hastan›n hemodinamik stabilitesinin korunmas›, posto-
peratif dönemde hastan›n hipoksik kalmas›n›n önlenme-
si bu hastalarda geliflebilecek komplikasyonlar›n engel-
lenmesinde önemlidir.

Pediatrik cerrahi hastalar›nda bulunan genetik hasta-
l›klar hastanede kal›fl süresinin uzamas›, tedavi maliyet-
lerinin artmas›, morbidite ve mortaliteyi art›rmas› nede-
niyle intraoperatif ve postoperatif komplikasyonlara se-
bep olabilmektedir. VACTERL asosiasyonu olan hasta-
larda cerrahi ve yo¤un bak›m ekipleri uyan›k olmal› ve
daha iyi sonuçlar için hastalar ayr›nt›l› incelenmelidir
(18).

Sonuç olarak; VACTERL asosiasyonlu olgular›n
anestezi yönetiminde asosiasyona ait hastal›klar›n her
birinin anestezi yönetimi iyi bilinmeli, mevcut hastal›k-
lar nedeniyle zor entübasyon olabilece¤i ak›lda bulun-
durularak zor entübasyon olas›l›¤›na karfl› tüm haz›rl›k-
lar tamamlanmal›, aspirasyon riskine yönelik önlemler
al›nmal›, preoksijenasyon yeterli bir flekilde yap›lmal›,
operasyon süresince ve postoperatif dönemde hastan›n
hemodinamik stabilitesi korunmal› ve postoperatif dö-
nemde hastan›n bütün sistemler aç›s›ndan takibi çok iyi
sa¤lanmal›d›r. 
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gibi klinik olarak belirgin semptomlar mevcuttur. Etkili
olmayan öksürme ve sekresyonlar›n yetersiz temizlen-
mesi sonucu oluflan tükrük retansiyonu, trakeal mukozal
metaplazi, silia azalmas›, atelektazi ve tekrarlayan pnö-
moniye yol açabilir. Bu olguda trakeomalazi ve buna
ba¤l› komplikasyonlar›n olmamas› hastan›n anestezik
yönetiminde kolayl›k sa¤lam›flt›r. 

TEF olan hastalar trakea kaslar›n›n güçsüzlü¤ü ve
hiperaktif solunum yollar› nedeniyle respiratuvar enfek-
siyon riskine sahiptir. Bu hastalar preoperatif ve posto-
peratif dönemde fizyoterapi ve antibiyotik tedavisini
içeren respiratuvar bak›m almal›d›rlar (1). E¤er anasto-
moz olarak kal›n barsak kullan›lm›flsa özefageal sfinkte-
re sahip olmad›¤› için regürjitasyon riski daha fazla bu-
lunmaktad›r. Bu nedenle a¤›z içi iyice kontrol edilmeli,
hastan›n g›da al›p almad›¤› tekrar sorgulanmal›d›r. Bi-
zim olgumuzun GÖR nedeniyle 2. operasyonunda aspi-
rasyon pnömonisi geliflti¤i ve bu sebeple uzun süre teda-
vi gördü¤ü tespit edildi. Ancak do¤umdan hemen sonra
tan› konmas› ve yap›lan ameliyatlar sebebiyle trakeoma-
lazi, TEF ve özefageal strüktür gibi komplikasyonlar ge-
liflmemiflti. 

VACTERL asosiasyonunda bulunan vertebral, trake-
al ve özefageal anomaliler havayolu kontrolü sa¤lamada
yüksek risk oluflturmaktad›r. Bu nedenlerden dolay› zor
entübasyon olas›l›¤›na karfl› havayolunun preanestezik
de¤erlendirilmesi ve önceden plan yap›l›p kullan›lacak
malzemelerin haz›rlanmas› çok önemlidir. Bu durumda
de¤iflik laringoskop bleydleri, laringeal maske havayolu
(LMA), entübasyon laringeal maskesi (fastrack LMA),
Cobra perilaringeal havayolu, özefagotrakeal kombi tüp,
fiberoptik bronkoskop, transtrakeal jet ventilasyon kul-
lan›labilir. Bu aletler çözüm sa¤lamaz ise hasta uyand›-
r›lmal› veya cerrahi havayollar› (krikotirotomi, trakeos-
tomi) sa¤lanmal›d›r. Olgumuzda skolyoz, tortikollis ve
k›s›tl› a¤›z aç›kl›¤› nedeniyle entübasyon güçlü¤ü olabi-
lece¤i düflünülerek zor entübasyon zor ventilasyon, re-
süsitasyon olas›l›¤›na karfl› tüm ilaçlar ve teknik ekip-
manlar (düz ve e¤ri laringoskop bleydleri, oral havayo-
lu, her tip ve çapta entübasyon tüpleri, trakeostomi için
spiralli tüpler, LMA, Cobra PLA, fastrack LMA, fibe-
roptik laringoskopi ve yüz maskeler) haz›rlanm›flt›r. Zor
entübasyon olgular›nda, entübasyon girifliminden önce
preoksijenizasyon uygulanarak hipoksiye karfl› dayan›k-
l›l›k araflt›r›lmal›d›r. Sonuç olarak, anestezistin temel
görevi havayolu aç›kl›¤›n›n sa¤lanmas› ve solunumun
sürdürülmesidir. Zor havayolunu önceden belirlemek
mortalite ve komplikasyonlar› azaltacakt›r. Zor entübas-
yon ve zor ventilasyon plan› yap›lmal›, mevcut algorit-
malara uyularak gerekli ilaçlar, ekip ve aletler önceden
haz›rlanmal›d›r (17). Olgumuzda acil trakeostomi haz›r-
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