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VACTERL nedir?

VACTERL sendromu birgcok vicut sistemini etkileyen bir bozukluktur. VACTERL, durumu
olusturan ana semptomlarin ilk harflerinin kisaltmasidir. Taninin degerlendirilmesi i¢in en az Ug¢

VACTERL 6zelliginin mevcut olmasi gerekir.
Omurga defektleri

Bunlar VACTERL sendromuyla dogan bebeklerin %60-80'ini farkl derecelerde etkiler.
Omurgalar (omurganin kemikli kismi) kaynasmis olabilir veya anormal bir sekle sahip olabilir

veya ek veya azalmis sayida omur olabilir.
Anorektal anomaliler

Bu, anlsun (makatin) normal sekilde gelismedigi ve hi¢c olmadigi ya ¢ok dar oldugu
durumlardir. Bu durumda, digki vicuttan normal sekilde atilamayabilir. Bu, VACTERL
sendromuyla dogan bebeklerin %60 - %90'in1 etkiler. Bebegin alt karninin sigkinligi ve arka

gegit sfinkterinin olmamasiyla dogum dncesi bir ultrason taramasinda tespit edilebilir.
Kalp defektleri

VACTERL iligkisi olan bebeklerin %40 - %80'inde kalp kusuru olacaktir, ancak kusurun
ciddiyeti degisebilir. En sik gorulen kalp kusurlari ventrikiler septal defektler ('kalpte delik’) ve

Fallot Tetralojisi adi verilen bir grup kalp anormalligidir.
Trakeoodzefagial fistul/ozegafial atrezi

Bunlar VACTERL birlikteligiyle dogan bebeklerin %50 - %80'ini etkiler. Trakeo-6zofageal fistul
(TEF), yemek borusu ile trakea (nefes borusu) arasinda anormal bir baglantinin oldugu

durumdur. Ozofageal atrezi (EA), yemek borusunun daraldidi ve yiyeceklerin bogazdan

mideye gecemedigi durumdur.
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Bobrek anomalileri

Bu anormallikler siddet agisindan farklilik gosterebilir ve eksik bobrek(ler) veya at nali bdbrek
veya kistik bobrek gibi diger anormal bébrek formlarini icerebilir. VACTERL sendromuyla

dogdan bebeklerin yaklasik %50 - %80'inde bir dereceye kadar bobrek sorunu vardir.
Uzuv anomalileri

Bu, VACTERL iligkisiyle dogan bebeklerin yaklasik %50'sini etkiler. Genellikle eksik veya az

gelismis olabilen bagparmak, 6n kol veya el etkilenmistir.

VACTERL'li bebeklerde bagka anormallikler de bildirilmistir ve fetisin dogum éncesi donemde
kapsamli bir sekilde taranmasi dnemlidir. Ayrica tim bebeklere, dogum dncesi donemde
belirgin olmayabilecek baska sorunlari kontrol etmek i¢in dogduktan sonra kapsamli bir fizik

muayene yapilir.
VACTERL nasil olusur?

VACTERL sendromuna neyin sebep oldugu tam olarak bilinmemektedir. VACTERL
sendromuyla dodan bebeklerin neredeyse hepsinin ayni semptom/durumun aile gecmisi
olmadigindan genetik bir kokeni oldugu gorulmemektedir. Her irki ve cinsiyeti esit sekilde etkiler
ve 10.000 ila 40.000 dogumda 1'ini etkiler.

Daha fazla test yaptirmali miyim?

Bircok hasta bebegin durumu hakkinda daha fazla bilgi edinmek igin daha fazla test yaptirmayi
tercih edecektir. Testler bulundugunuz yere bagli olarak mevcut olabilir. Sorulacak testler

sunlardir:

e Kromozom sayisindaki sorunlari ve kromozomlardaki bazi sorunlari aramak igin
amniyosentez. Bu, fetlisU gevreleyen az miktarda amniyotik sivinin alinmasiyla yapilir.

Klinik genetikgiyle gorustukten sonra size prenatal ekzom dizilemesi adi verilen daha

isuog..
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ayrintili bir genetik test onerilebilir. Bu, VACTERL sendromuna benzer sekilde gorulen
diger genetik durumlari diglamak igindir.

o Fetal ekokardiyografi, hamilelik sirasinda bebegin kalbinin, bebegin kalbindeki yapilardan
"yankilanan" ses dalgalarini kullanan 6zel bir ultrasonudur.

e Ayrintili ultrason taramasi - anormalligin kotulesip kotulesmedigini izlemek ve bebek
blyudukge ve olgunlastikga belirginlesebilecek bagka anormallikler olup olmadigini tespit

etmek icin.
Gebelik sirasinda takip edilmesi gerekenler nelerdir?

VACTERL sendromu olan bebekler hamilelik sirasinda sorun yasama riski altindadir.
Trakeo6zofageal fistll veya 6zofageal atrezisi olan bebekler bebegin etrafinda ekstra
amniyotik sivi biriktirebilir. Bu duruma polihidramnios denir. Rahmi ¢ok fazla gerebilir ve
dogum tarihinden ¢ok dnce erken doguma neden olabilir. Bunu 6nceden bilerek, doktorunuz

erken dogum riskini azaltmaniza yardimci olabilir.
Dogduktan sonra bebegim i¢in ne anlama geliyor?

VACTERL'in prognozu, mevcut anormalliklerin sayisi, siddeti ve dogasina gore belirlenir.
Bebeginizin muhtemelen duzeltici ameliyatlara ihtiyaci olacaktir ve bu konu, bebeginiz

dogmadan dnce veya dogduktan sonra ¢ocuk cerrahiyla daha ayrintili olarak goértsulecektir.
Tekrarlayacak mi?

Genetik bir neden bulunamazsa (ki VACTERL'de durum bdyledir) tekrarlanma riski cok

dusuktar.
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Baska hangi sorulari sormaliyim?

e VACTERL baska anomalilerle iligkili midir?

e Genetik test yaptirmali miyim?

e Ne kadar siklikla ultrasonografi muayenesi olmaliyim?

o Gebelik sirasinda cerrahi mimkin mu?

e Bebegdim anne karninda cerrahiden yarar gorebilecek bir bebek mi?
e Dogumumu nerede gerceklestirmeliyim?

e Bebedim dogumdan sonra en iyi bakimi nerede alacaktir?

e Dogduktan sonra bebegimin bakimiyla ilgilenecek doktor ekibiyle tanigabilir miyim?
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