REPORTE DE UN CASO.

Asociacion VACTER: Reporte de un caso
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RESUMEN: La asociacion VACTER se define como un conjunto de anomalias congénitas que pueden presentarse en
un mismo paciente: (V) defectos vertebrales, (A) atresia anal, (C) malformaciones cardiacas, (TE) fistula Traqueoeso-
fagica y (R) anomalias renales y radiales, generalmente estos nifios no tienen afectacion del sistema nervioso central,

por tanto tienen un desarrollo cerebral normal.

Se presenta el caso de un nifio con asociacion VACTER: malformacion anorectal con fistula recto perineal, comunica-
cion interauricular (CIA), fistula traqueo esofdgica en H, ectasia pielocaliceal en rifion y ademds desnutricion severa. El
tratamiento es la correccion quirurgica de las anomalias congénitas cuando esto es posible. El prondstico de estos

pacientes es generalmente bueno.

Palabras claves: Asociacion VACTER, malformacion anorectal fistula traqueo esofagica.

INTRODUCCION

Historicamente, Say y Geraid en 1968, describieron un
"Sindrome" nuevo, en el cual 10 pacientes tuvieron
multiples malformaciones: ademas de ano imperforado
presentaron polidactiiia, defectos vertebrales, estos
casos fueron esporadicos y no habian antecedentes
familiares de defectos similares (1).

Say y colegas posteriormente ampliaron la asociacion
al incluir polioligodactilia (1).

Quan y Smith utilizaron el acrénimo de asociacion
VATER para definir este conjunto de defectos que
incluia: defectos vertebrales, atresia anal, fistula tra-
queoesofagica. displasia radial y renal (1).

REPORTE DE UN CASO

Paciente masculino de 2 afios de edad procedente del
Triunfo Choluteca, con historia desde el nacimiento
caracterizada por dificultad respiratoria acompafiada
de accesos de tos y cianosis al momento de ser ama-
mantado. A los 22 dias de vida, la madre noto la au-
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sencia del recto y defecaba por un "orificio pequefio"”
en el periné.

Posteriormente en el periodo de la ablactacion (la cual
se inici6 tardiamente hasta los 8 meses, porque el nifio
presentaba dificultad para ingerir solidos), comenzaron
vomitos postprandiales inmediatos, en proyectil hasta
por narinas. Debido a esto la madre le administraba
alimentos en poca cantidad y de mala cantidad, presen-
tando por lo tanto, retardo en la ganancia pondoestatu-
ral.

Antecedentes Prenatales: Producto del tercer emba-
razo G=3 P=3 Ab=0 hijos vivos=3, inicio del control
prenatal a los 6 meses de embarazo en CESAMO, en
forma regular, una vez al mes, se niegan antecedentes
de infeccion durante el embarazo, ni ingesta de medi-
camentos, ni exposicion a radiaciones. Antecedentes
Natales: Embarazo de término a las 38 semanas de
gestacion, peso al nacer** §1b, parto por via vaginal sin
complicaciones, intradomiciliario, atendido por partera,
llor6 inmediatamente al nacer, se niega hipoxia
neonatal, ni convulsiones, ni ictericia. Antecedentes
Patoldgicos: Infecciones respiratorias con
broncoespasmo frecuentes dos veces al mes, sien-
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do tratado con antibidticos no especificados. En 3 oca-
siones fue hospitalizado por bronconeumonia.

Desarrollo Psicomotor: retardado. Antecedentes
Familiares: Se niegan lazos de consanguinidad en
los padres. Se niegan enfermedades 6
malformaciones en otros miembros de la familia.
Alimentacién: Lactancia materna hasta en la actuali-
dad, ablactacion a los 8 meses.
Antecedentes Socioecondmicos: Padre de bajos re-
cursos economicos, el ingreso familiar es de 750 lem-
piras mensuales.
EXAMEN FiSICO:
Nifio desnutrido, irritable, pelo escaso con el signo de
bandera, extremidades hipotréficas, abdomen globoso.
con dificultad respiratoria, cianosis y accesos de tos
que se exacerban al comer. Antropometria:
Peso= 6.9 Kg (percentila-3) taHa= 70cm (percentila-3)
Perimetro cefalico 38 cm (percentila-3) Peso/edad="
déficit 43%, talla/edad- déficit 20.4% Peso/talla=
déficit 19% Ojos, nariz, boca y profaringe: normales
Torax: Tiraje intercostal, polipnea. surcos de Harrison
presentes.
Pulmones: Estertores crepitantes bilaterales, roncus y
sibilancias, soplo tubarico.
Corazon: Se ausculta soplo sistolico grado {I/VI en
foco pulmonar.
Abdomen: Globoso, blando, red venosa colateral visi-
bles, no visceromegalias.
Genitales: Se observa esbozo del ano con fistula peri-
neal. sin otras malformaciones en genitales externos.
Extremidades: Hipotroficas. con hiperlaxitud en ambas
muiiecas, hipocratismo digital (dedos en palillo de
tambor).
LABORATORIO
Hematrocito= 29.6 Hemoglobina?? 9 g/dl Leucocitos=
8600 Neutrofilos- 55% Linfocitos=34% Plaque-
tas=335.000.
BUN- 4 mg/dl Creatinina= 0.42 mg/dl
Sodio- 135 mg/dl Potasio= 4.4 mg/dl
BAAR de jugo gastrico 3= negativo
PPD (Prueba de Tuberculina)= negativo
HiY= negativo
Inmunoglobulinas:
IgA=340mg i (nl= 18-150mg 3)
[gG=2100mg 1 (nl=42-1000 mg 1)
IgM- 192 mg I (nl=45-200 mg 1)
ESTUDIOS DE GABINETE

Rayos X de Toérax: Presencia de infiltrado en

campo pulmonar derecho, cardiomegalia gra-
doII.

Rayo X de columna: Normal Rayos X de
antebrazos y manos: Nomaies. Rayos X de
abdomen: Distension de asas intestinales,
escasos niveles hidroaereos. Tomografia de
Torax: Fibrosis y bronquioee-tasias
bilaterales, signos de enfisema. Serie
Esofagogastroduodenai: Fistula tra-
queoesofagica (fistula en H) con paso libre del
medio de contraste hacia traquea y bronquios.
Transito gastrointestinal: Normal, sin eviden-
cias de estenosis, ni malrotacion intestinal.
Electrocardiograma: Bloqueo incompleto de
rama derecha del haz de Hiss. Ecocardiograma:
Comunicacion interauricular. ostium
secundario grande. Ultrasonido abdominal:
Nonnal. Enema balitado con colon:
Malformacién ano-rectal con fistula recto
perineal. megacolon severo, dohcosigmoide
con importante co-proestasis, sin evidencia
de mal rotacion intestinal.

Pielograma intravenoso: Ectasia de los siste-
mas pieiocaliceales, dilatacion proximal del
uréter derecho, uréter izquierdo nonnal, rifion
izquierdo rotado. Cistouretrograma: nonnal.

DISCUSION

El ano imperforado es una anomalia congénita caracte-
rizada por la ausencia de el orificio anal (2). Estos mal-
formaciones anorectales se clasifican en altas y bajas,
dependiendo si estan por encima 6 debajo del musculo
elevador del ano. La mayoria de las lesiones altas tie-
nen fistula desde e! intestino a vejiga, uretra, vagina ¢
periné (2). La incidencia de esta malformacion es de 1
en 5000 nacidos vivos (2).

Las malformaciones congénitas anorectales pueden
ocurrir aisladas o formar parte de un complejo de mal-
formaciones que se definen con el acronimo VATER.
el cual no es un sindrome, sino que refleja la tendencia
de ciertas anomalias de presentarse asociadas en un
mismo pacientes (3,4): (V) defectos vertebrales. (A)
arresia anal. (TE) fistula traqueoesofagica y (R) ano-
malias radiales y renales (3.4.5.6.7). Esta asociacion se
ha extendido a VACTERL en la cual la C
corresponde a defectos cardiacos, particularmente
defectos septales y La deformaciones de las
extremidades superiores (Limb en inglés) (3,4). Se han
reportado oiros defectos asociados, aunque son menos
frecuentes o muy esporadicos, por ejemplo Basel y
Goldblat reportaron el caso de un nifilo que
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presentaba esta asociacion méas agenesia de ambas
tibias con deformidad importante de las extremidades
inferiores (5). Pueden haber defectos del sistema ner-
vioso central siendo el mas frecuente la hidrocefalia
(VACTERL-H) (8,9).

También se han reportado casos con anomalias de los
genitales externos, atresia intestinal, malrotacion intes-
tinal, reflujo vesicouréteral, extrofia vesical (2). La
etiologia es desconocida, aunque Pickarski y Step-
hens, sugieren que la alta incidencia de anomalias
coincidentes refleja dafio generalizado al tejido me-
senquimatoso en la cuarta semana de vida intrauterina
(3). Se han sugerido algunos factores de riesgo como
diabetes materna e infertilidad previa (10). En cuanto a
su incidencia, la asociacion VACTER es bastante rara,
se ha reportado alrededor de 250 casos en todo el
mundo (7) con una frecuencia de 1.5 de 10,000
nacidos vivos (7), y se presenta en 3-5% de los
pacientes con ano imperforado (7). En un estudio de
150 pacientes con atresia esofagica con o sin fistula
traqueoesofagica, el 12.8% tuvieron la asociacion
VACTER (10). Es mas frecuente en varones que en
nifias (2.6:1).

El diagnéstico puede ser establecido por la presencia
de tres anomalias (10), nuestro paciente presentd cuatro
malformaciones: malformacion anorectal con fistula a
perinésfistula traqueoesofagica en H sin atresia de eso-
fago, malformacién cardiaca (CIA), malformaciones
renales, ectasia de los sistemas pielocaliceales y retar-
do en el crecimiento pondoestatural, este ultimo agra-
vado por la dieta deficiente en cantidad y calidad tanto
por la bronco aspiracion por la fistula traqueoesofagica,
asi como el bajo nivel socioeconémico de los familia-
res

Se recomienda que a todo paciente con malformacion
anorectal se realicen estudios de gabinete, como son:
radiografias dseas, serie esofagogastroduodenal con
transito gastrointestinal, ultrasonido abdominal, pielo-
grama intravenoso, ecocardiograma y pruebas de co-
eficiente intelectual para determinar si hay retardo
mental (11). Ademas el diagnostico puede ser hecho
tempranamente en la etapa prenatal por medio de ul-
trasonografia(12).

Debe hacerse diagndstico diferencial con (3) Sindrome
de Hotl-Oram que presentan defectos cardiaco auricu-
loventricular, dedo pulgar ausente 6 rudimentario,
ausencia de radio o focomelia. Es de herencia autos6-
mica dominante, b) Anemia de fanconi: dedo pulgar
ausente o rudimentario, talla baja, anomalias renales,
pancitopenia tendencia a la malignidad, también hay
alteraciones cromosomicas. ¢) Hemimelia: con dedos
supernumerarios, anomalias vertebrales, ano imperfo-
rado (1).

En una serie de 20 anos con 208 nifnos, la mortalidad
en el periodo neonatal fue de 28%, estas muertes estu-
vieron asociadas con la combinacion de malformacio-
nes cardiacas y atresia de esofago. En cambio, mas alla
del periodo neonatal, la mortalidad disminuy6 mucho,
en este estudio solamente murieron dos nifios (13). El
tratamiento es generalmente quirurgico, haciendo
correccion de las malformaciones encontradas, si es
posible hacerse y si lo amerita (i). Nuestro paciente
presentd desarrollo psicomotor retardado aunque se le
atribuye a la desnutriciéon que presenta y no a la pre-
sencia de malformaciones del sistema nervioso central.
Se dice que la mayoria de estos nifios tienen un desa-
rrollo cerebral normal por lo que el diagndstico y tra-
tamiento debe realizarse lo mas tempranamente posi-
ble porque esto es la clave para disminuir la mortali-
dad y tener mejores resultados (3,4,7).
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