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OZET

VACTERL assosiasyonu vertebral anomaliler (V), anal atrezi veya imperfore aniis (A), kardiyovaskiiler defekt (siklikla ventrikiiler
septal defekt) (C), trakeal ve ézefagial anomaliler (TE), renal agenezi (R), parmak anomalileri (L) ile kendini gosteren otozomal
resesif veya X kromozomuna bagl bir assosiasyondur. Bu olgu sunusunda skolyoz, tortikolis, anal atrezi, sekundum tipi atrial
septal defekt, gastro ézefagial reflii, renal agenezi, veziko iireteral reflii, parmak ve ekstremite anomalileri olan 6 yasindaki
VACTERL sendromlu erkek hastada polizasyon (basparmak yapimi) operasyonu esnasindaki anestezi yonetiminde anestezistin
dikkat etmesi gereken hususlar sunulmustur.
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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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GIRIS

[lk olarak 1973 yilinda Quan ve Smith VATER akro-
nimi’ni (vertebral anomaliler, anal malformasyon, trake-
al ve ozefageal anomaliler, radial displazi) tanimlamis-
lardir (1). Daha sonra bu akronim kardiyak ve renal de-
fektler ile parmak anomalilerini de icerecek sekilde ge-
nigletilerek VACTERL (vertebral anomaliler (V), anal
atrezi veya imperfore aniis (A), kardiyovaskiiler defekt
(siklikla ventrikiiler septal defekt) (C), trachebzofageal
fistiil/ozafagus atrezisi (TE), renal anomaliler (R), kol
veya bacak anomalileri (siklikla radial displazi), bagpar-
mak anormal formasyonu (L) asosiasyonu olarak ta-
nimlanmustir (2-3). VACTERL asosiasyonu tanisi konu-
labilmesi icin bu anomalilerden en az 2 veya 3 tanesinin
bir arada olmas1 gerekmektedir (4-5). Biz bu olgu sunu-
sunda VACTERL asosiasyonu bulunan 6 yasindaki er-
kek hastada polizasyon (basparmak yapimi) operasyonu
esnasindaki anestezi yonetimi ve hava yolu yonetiminde
anestezistin karsilasabilecegi problemlere dikkat cekme-
yi amagcladik.

OLGU

Genel anestezi altinda polizasyon operasyonu plan-
lanan 6 yasinda erkek hastanin preoperatif degerlendiril-
mesinde dogum sonrasi anal atrezi, skolyoz, tortikollis,
atriyal septal defekt (ASD), gastro-ozefageal reflii
(GOR), veziko-iireteral reflii (VUR), renal agenezi tes-
pit edildigi ve bu anomalilerle VACTERL asosiasyonu
tanis1 konuldugu 6grenildi. Hastaya anal atrezi, skolyoz,
tortikollis, VUR ve GOR nedeniyle birgok operasyon
yapildig1 ve GOR nedeniyle 2. operasyonunda erken
postoperatif donemde aspirasyon pnomonisi gelistigi ve
bu sebeple uzun siire tedavi gordiigii tespit edildi. Boy
uzunlugu 107 cm ve viicut agirhigi 16,6 kg (%3 persen-
til) olan hastanin fizik muayenesinde kisith agiz agikligi
(2,5 cm), tortikollis, bagparmak deformitesi ve sol akci-
gerde havalanma azli§1 mevcuttu. Elektrokardiyografik
(EKG) incelemede normal siniis ritmi, aks normal ve
kalp hiz1 110 atim dk™' saptandi. Ekokardiografik incele-
mede kii¢iik sekundum tipi ASD tespit edildi ve EF %60
olarak belirlendi. Cekilen PA akciger grafisinde kardiyo-
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torasik oran sinirda geniglemis, mevcut skolyoz goriin-
tiisii ve buna baglh solda havalanma azlig1, T1-4 arasi
vertebralarda enstriimantasyon goriilmekteydi (Resim
1). Laboratuar tetkiklerinde hemoglobin 13,4 g dI”', he-
matokrit %38,5 olarak tespit edildi ve karaciger ve bob-
rek fonksiyon testleri normal sinirlar icerisinde deger-
lendirildi. Olgumuzda agiz acikliginin ve bag ekstansi-
yonunun kisitli olmasi, skolyoz, tortikollis olmasi nede-
niyle zor entiibasyon olabilecegi diigiiniilerek laringeal
maske havayolu, fiberoptik laringoskopi ve acil trakeos-
tomi sartlar1 hazirlandi. GOR ve aspirasyon oykiisii ol-
masi nedeniyle aspirator ve seffaf maske hazir bulundu-
ruldu. Operasyon odasina alman hastaya rutin monitori-
zasyon (EKG, noninvaziv kan basinci, periferik oksijen
saturasyonu) uygulandi. Sol el sirtindan 22 gauge intra-
ket ile damar yolu agilan hastaya 5,5 ml kg sa™ hizinda
500 ml %5 dekstroz+%0,2 NaCl (karisim soliisyonu) in-
flizyonu baglandi. Hastaya 3 dk boyunca %100 O, ile
preoksijenizasyon uygulandiktan sonra propofol 2,5 mg
kg™ ve fentanil 1,0 pgr kg™ ile indiiksiyon saglandi. As-
pirasyon riskinden dolay: indiiksiyon sirasinda bag yu-
karda tutularak 2 numarali seffaf maske ile ventilasyon
uygulandi. Maske ile ventilasyon sirasinda krikoid basi
uygulandi. Kisith agiz acikligi, skolyoz, aspirasyon 0y-
kiisii olan hastaya kas gevsetici uygulanmadi. Ag1z acik-

Resim 1. VACTERL Sendromlu olgunun toraks grafisi goriintiisii:
T1-4 vertabralarda enstritmantasyon ve skolyoz goriinmektedir.
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1181 kisith oldugu icin laringoskop zorlukla yerlestirildi,
trakeanin saga deviye edilmesiyle vokal kordlar zorlukla
goriildii. Entiibasyon 2 numara Macintosh Blade ile 4,5
numara kafli entiibasyon tiipli kullanilarak agizda ve
dislerde travma olusmadan gergeklestirildi. Entiibasyo-
nun ardindan sis-atrakiiryum besilat 0,2 mg kg™ dozun-
da uygulandi. Anestezi idamesi %50 O,-N,O igerisinde
%2,5 sevofluranin kontrollii ventilasyonu ile siirdiiriil-
dii. Hastanin sivi idamesi i.v. yolla 5,5 ml kg sa™ kari-
sim soliisyon ile saglandi. Operasyon siiresince hastanin
hemodinamik takiplerinde herhangi bir problem gozlen-
medi. 270 dakika siiren iglemin bitiminden yaklagik 1
saat dncesinden baslanarak hasta asiste solutuldu. Ope-
rasyonun bitiminde ise %100 O, ile ventile edilen hasta,
spontan solunum ve kas kuvvetinin yeterli diizeyde ol-
masi lizerine dekiirarizasyona ihtiya¢ olmadan sorunsuz
bir sekilde ekstiibe edildi. Seffaf oksijen maskesi ile 2 1
dk' %100 O, uygulanarak 30 dk derlenme odasinda iz-
lendikten sonra hasta servise gonderildi. Hastanin posto-
peratif takiplerinde herhangi bir problem olmamasi iize-
rine hasta 2. giinde taburcu edildi.

TARTISMA

VACTERL asosiasyonunda nadir olarak kraniyal si-
nir malformasyonlari, holoprosensefali, anensefali, hid-
ranensefali, korpus kallosum agenezisi, noral tiip defekt-
leri, ventrikiillomegali, orofasiyel yariklar, brankiyal ya-
rik anomalileri, diyafragmatik defektler, kulak anomali-
leri de goriilebilir (6-10). Erkek cocuklarda unilateral
veya bilateral kriptorsidizm, hipospadias ve mikropenis
goriilebilirken kiz ¢cocuklarda ambigeus genitalya, mesa-
ne ekstrofisi siklikla goriilebilir (11-13). Hemen tiim
vakalar sporadiktir ve hi¢cbir tanimlanan teratojen veya
kromozom anomalisi yoktur. Tiim etkilenen dokular ge-
netik olarak normaldir (10, 14). Calismalar géstermekte-
dir ki VACTERL asosiasyonunun tanist genellikle 6ze-
fageal atrezi (AE) ve trakeadzefageal fistiil (TEF) onari-
mi1 esnasinda konmaktadir (15). Hastamizin tanist do-
gum sonrast anal atrezi, skolyoz, tortikollis, ASD, GOR,
VUR, renal agenezi mevcut olmasi sonucu konmustu.
Bu hastalarda solunum sistemi komplikasyonlar1 ortak
bulunmustur. Yapilan bir ¢alismada VACTERL asosias-
yonlu hasta popiilasyonun %46’sinda apne, bradikardi,
solunum arresti, aspirasyon ve tekrarlayan pndmoni tes-
pit etmistir (16). Bunlara sebep olarak %74 hastada
GOR, %13’iinde trakeomalazi, %13’iinde rekiirren TEF
ve %10’unda 6zefageal striiktiir bulunmustur. VAC-
TERL asosiasyonu nedeniyle erken yasta cerrahiye gi-
den hastalarin %75’inde trakeomalazi gelistigi bildiril-
mistir (15). Bu hastalarin %10-20’ sinde bifazik stridor,
dinlenme sirasinda stridor ve beslenme sirasinda dispne
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gibi klinik olarak belirgin semptomlar mevcuttur. Etkili
olmayan oksiirme ve sekresyonlarin yetersiz temizlen-
mesi sonucu olusan tiikriik retansiyonu, trakeal mukozal
metaplazi, silia azalmasi, atelektazi ve tekrarlayan pno-
moniye yol acgabilir. Bu olguda trakeomalazi ve buna
bagl komplikasyonlarin olmamasi hastanin anestezik
yonetiminde kolaylik saglamistir.

TEF olan hastalar trakea kaslarinin giicsiizliigii ve
hiperaktif solunum yollart nedeniyle respiratuvar enfek-
siyon riskine sahiptir. Bu hastalar preoperatif ve posto-
peratif donemde fizyoterapi ve antibiyotik tedavisini
iceren respiratuvar bakim almalidirlar (1). Eger anasto-
moz olarak kalin barsak kullamilmigsa dzefageal sfinkte-
re sahip olmadig1 i¢in regiirjitasyon riski daha fazla bu-
lunmaktadir. Bu nedenle agiz ici iyice kontrol edilmeli,
hastanin gida alip almadig: tekrar sorgulanmalidir. Bi-
zim olgumuzun GOR nedeniyle 2. operasyonunda aspi-
rasyon pnomonisi gelistigi ve bu sebeple uzun siire teda-
vi gordiigii tespit edildi. Ancak dogumdan hemen sonra
tan1 konmasi ve yapilan ameliyatlar sebebiyle trakeoma-
lazi, TEF ve ozefageal striiktiir gibi komplikasyonlar ge-
lismemisti.

VACTERL asosiasyonunda bulunan vertebral, trake-
al ve o0zefageal anomaliler havayolu kontrolii saglamada
yiiksek risk olusturmaktadir. Bu nedenlerden dolay: zor
entiibasyon olasiligina karst havayolunun preanestezik
degerlendirilmesi ve onceden plan yapilip kullanilacak
malzemelerin hazirlanmas: ¢ok dnemlidir. Bu durumda
degisik laringoskop bleydleri, laringeal maske havayolu
(LMA), entiibasyon laringeal maskesi (fastrack LMA),
Cobra perilaringeal havayolu, 6zefagotrakeal kombi tiip,
fiberoptik bronkoskop, transtrakeal jet ventilasyon kul-
lanilabilir. Bu aletler ¢6ziim saglamaz ise hasta uyandi-
rilmali veya cerrahi havayollar1 (krikotirotomi, trakeos-
tomi) saglanmalidir. Olgumuzda skolyoz, tortikollis ve
kisitlt agiz agikligi nedeniyle entiibasyon giicliigii olabi-
lecegi diisiiniilerek zor entiibasyon zor ventilasyon, re-
slisitasyon olasiligina kars1 tiim ilaclar ve teknik ekip-
manlar (diiz ve egri laringoskop bleydleri, oral havayo-
lu, her tip ve capta entiibasyon tiipleri, trakeostomi i¢in
spiralli tiipler, LMA, Cobra PLA, fastrack LMA, fibe-
roptik laringoskopi ve yliz maskeler) hazirlanmistir. Zor
entiibasyon olgularinda, entiibasyon girisiminden once
preoksijenizasyon uygulanarak hipoksiye karsi dayanik-
lilik aragtirilmalidir. Sonug olarak, anestezistin temel
gorevi havayolu agikliginin saglanmasi ve solunumun
siirdiiriilmesidir. Zor havayolunu énceden belirlemek
mortalite ve komplikasyonlar1 azaltacaktir. Zor entiibas-
yon ve zor ventilasyon plami yapilmali, mevcut algorit-
malara uyularak gerekli ilaglar, ekip ve aletler 6nceden
hazirlanmalidir (17). Olgumuzda acil trakeostomi hazir-
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l1g1 yapildi, ancak sorunsuz bir gsekilde direkt laringos-
kopi ile entiibasyon gerceklestirildi.

VACTERL asosiasyonlu olgularda kardiyak anoma-
lilerin olmasi anestezi uygulamasi sirasinda dikkat edil-
mesi gereken bir diger konudur. Operasyon esnasinda
hastanin hemodinamik stabilitesinin korunmasi, posto-
peratif donemde hastanin hipoksik kalmasinin 6nlenme-
si bu hastalarda gelisebilecek komplikasyonlarin engel-
lenmesinde 6nemlidir.

Pediatrik cerrahi hastalarinda bulunan genetik hasta-
liklar hastanede kalis siiresinin uzamasi, tedavi maliyet-
lerinin artmasi, morbidite ve mortaliteyi artirmasi nede-
niyle intraoperatif ve postoperatif komplikasyonlara se-
bep olabilmektedir. VACTERL asosiasyonu olan hasta-
larda cerrahi ve yogun bakim ekipleri uyanik olmali ve
daha iyi sonuglar icin hastalar ayrintili incelenmelidir
(18).

Sonug olarak; VACTERL asosiasyonlu olgularin
anestezi yonetiminde asosiasyona ait hastaliklarin her
birinin anestezi yonetimi iyi bilinmeli, mevcut hastalik-
lar nedeniyle zor entiibasyon olabilecegi akilda bulun-
durularak zor entiibasyon olasiligina kars1 tiim hazirlik-
lar tamamlanmali, aspirasyon riskine yonelik 6nlemler
almmali, preoksijenasyon yeterli bir sekilde yapilmali,
operasyon siiresince ve postoperatif donemde hastanin
hemodinamik stabilitesi korunmali ve postoperatif do-
nemde hastanin biitiin sistemler agisindan takibi ¢ok iyi
saglanmalidir.
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