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RESUMEN

Enfermedad del desarrollo embrionario, que
afecta a diversas estructuras y visceras.

Esta asociacion es relativamente frecuente
con una incidencia de 1.6 en 10000 nacidos
Vivos, se presenta mas en varones que en mu-
jeres con una relacion de 2,6/1. (5)

Hay que sospechar de esta condicion cuando
un neonato tiene ano imperforado fistula tra-
queo esofagica, atresia esofagica incluyendo
anomalias radiales o renales, hipoplasias de
pulgares .Debiendo completarse el estudio con
ecografia renal y radiografia de columna. (2)

Describimos el caso de un recién nacido
de sexo masculino que presenta: testiculos
descendidos en alas de mariposa en bolsas
escrotales, hipospadias, ausencia de orificio
anal, sindactilia entre 4to y 5to dedos de pie
Izquierdo, agenesia renal izquierda. Someti-
do a cirugia a las 24 horas de nacido por ano
imperforado, posteriormente recibe medica-
cion de acuerdo a protocolo, siendo dado de
alta al séptimo dia con evolucion favorable

SUMMARY

Disease of embryonic development, which
affects various structures and organs.

This association is relatively frequent with an
incidence of 1.6 in 10000 live births, is more
common in men than in women with a ratio
of2.6/1.(5)

Be wary of this condition when a newborn
has tracheo esophageal fistula, imperforate
anus, esophageal atresia, radial anomalies
including renal hypoplasia thumbs. having
to complete the study by ultrasound and
x-column. (2).

We describe a newborn male who presented:
Testes descended into a butterfly in scrotum,
hypospadias, absence of anal opening, sidac-
tyly between 4th and 5th fingers of left foot,
left renal agenesis. Surgery at 24 hours old
for imperforate anus, then receives medica-
tion according to protocol, was discharged on
the seventh day with favorable

INTRODUCION

VACTERS acrénimo que agrupa a una
serie de malformaciones multiples (1)
no existiendo entre ellos una facies su-
gerente; y por la cantidad de malforma-
ciones se sugiere descartar una cromoso-
mopatia. (2)

Este término fue empleado por prime-
ra vez en 1972, por Quan y Smith para
definir la asociacion de las siguientes
malformaciones congénitas: defectos
vertebrales (V), ano imperforado (A),
fistula traqueo esofagica (C) (comuni-
cacion anormal entre dos 6rganos inter-
nos o hacia la superficie corporal de la
traquea al eso6fago) (TE) con o sin atre-
sia esofagica (oclusion de una abertura
natural) y alteracion radial (desarrollo
anomalo de tejidos u organos). Un afio
mas tarde, estos mismos autores inclu-
yeron la displasia renal (R). Temtamy
y Miller afiadieron las malformaciones
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cardiovasculares y, desde 1975, Nora y
Cols., proponen el acronimo VACTERS
para definir la agrupacién de defectos
vertebrales, ano imperforado, malforma-
ciones cardiovas culares, fistula traqueo
esofagica con o sin atresia de esofago,
displasia renal, polidactilia y deformida-
des de los miembros (Limbs).

La asociacion VACTERS puede acom-
pafiarse de otros defectos aislados o
coexistiendo con sindromes por cromo-
somopatias secuencias y otras asociacio-
nes, entre las mal formaciones aisladas
que se encuentra frecuentemente estan:
arteria umbilical unica, genitales ambi-
guos: con respecto a la existencia de cro-
mosomopatia la trisomia 18 se encuentra
en una frecuencia mayor. (2)

Los factores de riesgo son: hijo de madre
diabética, infertilidad previa, en el 10 %
de los casos A diferencia de otros sindro-
mes en éste se realiza un diagnostico por
exclusion siendo una asociacion rara y
solo se han descrito unos 250 casos en
todo el mundo. (5)

CASO CLINICO

Recién nacido de sexo masculino pro-
ducto de parto por cesarea (Indicada por
Pelvis Estrecha) de 39 semanas de gesta-
cion con peso de 2870 grs; talla 49 cm;
PC 34; PT 32 cm; Apgar 8-9-9.

Al examen fisico: Genitales externos
presentes con Testiculos Descendidos en
Alas de Mariposa en Bolsas Escrotales,
Hipospadia. Periné: ausencia de orificio
Anal, sindactilia entre 4to y 5to dedos de
pie izquierdo. (Fig. 1)

Se realiza examenes complementarios:
radiografia de Abdomen Invertido con
Técnica de Cope Volta que reporta: Pre-
sencia de aire distal en asas coélicas por
encima de la linea pubo-vertebral a una
distancia de 6 cm del marcador metali-
co (Fig.2) (Ano Imperforado, se sugiere
Colostomia). Ecografia Abdominal- pél-
vica reporta: Agenesia Renal Izquierda
la misma que es confirmada con una 2da
ecografia. (Fig. 2)

Paciente sometido a cirugia a las 24
horas de nacido, en la cual se proce-
de con Técnica de FRANKS PRITY.

Inicia antibioterapia: Metronidazol, Ce-
fotaxima por 7 dias, con evolucion favo-
rable, siendo dado de alta a conclusion
de tratamiento y seguimiento por con-
sultorio externo.
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En este caso se procede a resolver los
problemas de las alteraciones que con-
lleva la asociacion VACTERS como ser
la intervencion quirtirgica oportuna de
ano imperforado previniendo asi otras
alteraciones que esta circunstancia pue-
de conllevar. También es importante re-
cordar que la asociacion VACTERS pa-
rece originarse en una alteracion dada en
el area mesodérmica, embrioldgicamen-
te ocurre antes del dia 35 de gestacion
dando como resultado anormalidades si-
multaneas. La mayoria de los casos son
esporadicos, siendo importante conocer
que de la mayoria de los estudios epide-
mioldgicos existentes con casuisticas,
numerosas los autores coinciden en con-
siderar que bastan dos de los componen-
tes de la asociacion para definirla como
tal las mismas malformaciones pueden
ocurrir en otros desordenes incluyendo
aberraciones cromosomicas. Lubinsky
ha planteado como hipotesis que todas
las asociaciones representan secuencias
de disrupcion, lo que implica el bajo
riesgo de recurrencia empirico después
del nacimiento de un nifo afectado. Una
condicion metabdlica disruptiva comun
frecuente es la diabetes materna en nifios
con la asociacion VACTERS como se
menciono antes.
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La herencia dominante de algunos
componentes de la asociacion VAC-
TERS ha sido reportada, sugiriendo
heterogeneidad causal de las malforma-
ciones VACTERS. Los problemas en
los miembros (Limbs) se presentan en
el 70% de los casos de bebés con VAC-
TERS e incluyen ausencia o dedos mal
colocados, dedos extras (polidactilia),
fusion de los dedos (sindactilia) y defec-
tos del antebrazo.
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Los defectos renales o uroldgicos se
ven aproximadamente en el 50% de los
pacientes con VACTERS. Estos defec-
tos caen en dos categorias principales:
falta total de uno o de los dos rifiones y
otras anomalias. La ausencia de ambos
rifiones es un defecto mortal y puede
ser detectado en el embarazo por medio
del ultrasonido. La ausencia de un rifién
puede no dar sintomas ya que el otro ri-
én puede compensar completamente la
falta del otro 6rgano.

Pronéstico en aquellos que nacen vivos,
el 50-85% mueren en el primer afio de
vida, el 12% tiene mayor espectativa de
vida. (5)

La posibilidad de encontrar un recién
nacido con asociacion VACTERS se
presenta con una baja frecuencia siendo
importante realizar un tamizaje en aque-
lla mujeres embarazadas con factores de
riesgo como la diabetes infertilidad pre-
via, y antecedentes familiares de malfor-
maciones.

Por tanto la implementacion de ecogra-
fias de alta resolucion seria adecuado
para realizar estudios posteriores res-
pecto al tema, siendo que esto requiere
una infraestructura compleja que inclu-
ye: Personal entrenado en técnicas de
medicion de marcadores ecograficos de
alta resolucion (La Translucencia Nucal,
una zona sonoluscente situada en la parte
posterior de la nuca fetal, que se presenta
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en los fetos con alteraciones cromosémi-
cas ¢ incrementa con la edad gestacio-
nal. Su medicioén, mas su crecimiento en
relacion con la longitud céfalo caudal
fetal, asociado a la edad materna y la ob-
servacion detallada del feto, permiten se-
leccionar si requieren diagndsticos mas
invasivos), analizadores de marcadores
bioquimicos especificos (Alfa fetopro-
teina, la gonadotrofina coridnica humana
libre, el estriol no conjugado, la proteina
A plasmatica asociada al embarazo y la
inhibina A. Las muestras deben ser ana-
lizadas dentro de las 72 horas).

Tanto para el obstetra como para la ges-
tante, la informacion obtenida a través
del tamizaje es valiosa, esto sin tomar
en cuenta los beneficios a largo plazo
para la seguridad social. A aquellas que
resultan estar en el grupo de alto riesgo
se les debe dar informacion sobre los be-
neficios y desventajas de realizar estos
procedimientos con el fin de brindar el
mejor manejo obstétrico del embarazo
en caso de condiciones de alta letalidad.
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