Caso cLiNICO

Cirté'ano
eneral

doi: 10.35366/119611

Palabras clave:
VACTERL,
VACTER,
malformaciones
congeénitas,
sindromes.

Keywords:
VACTERL,

VACTER, congenital
malformations,
syndromes.

* Hospital Universitario
de Puebla. Puebla,
Puebla.

# Residente de segundo
afio de Cirugia General.
§ Residente de primer
afio de Cirugia General.
T Médico interno

de pregrado.

I'Médico adscrito

del Servicio de

Cirugia Pediatrica.

** Profesora titular

de Cirugia General,
adscrita del Servicio

de Coloproctologia.
ORCID: 0000-
0003-3046-1185.

Recibido: 20/07/2023
Aceptado: 20/02/2025

Enero-Marzo 2025
Vol. 47, nim. 1/ p. 37-42

Asociacion VACTERL: Hospital Universitario de Puebla

VACTERL Association: Hospital Universitario de Puebla

Hilberth Cristhian Lépez Mestas, " Luis Carlos Romero Cuevas,™$
Tania de la Rosa Tavera, " Maria Carrasquel Valecillos,"!l Cheryl Diaz Barrientos™""

RESUMEN

Laasociacion VACTER o VACTERL es una patologia con
baja prevalencia en nuestro medio, es caracterizada por
diferentes malformaciones congénitas y toma su nombre
del acrénimo correspondiente a este grupo de malforma-
ciones que se presentan: Anomalias Vertebrales, Atresia
Anal, Cardiovasculares, fistulas Traqueo-Esofagicas,
Renales y extremidades (Limbs). La prevalencia de esta
condicion es de 1/10,000 nacidos vivos y en México sélo
se han reportado 141 casos, por lo que el objetivo de este
articulo es el reporte del primer caso clinico que se pre-
senta en el Hospital Universitario de Puebla y su manejo
quirtrgico. Se trata de paciente femenino con diagndstico
prenatal a las 32.2 semanas de gestacion por resonancia
magnética, con arteria umbilical Unica, atresia esofagica
asociada a polihidramnios, atresia duodenal vs estenosis
duodenal, ectrodactilia de pie izquierdo, mesomelia de
miembro pélvico izquierdo, dilatacion de asa intestinal
y hemivértebra toracica. Durante el nacimiento se valord
por la unidad de cuidados intensivos diagnosticando ano
imperforado, hipoplasia renal y comunicacion interatrial,
conducto arterioso permeable grande e hipertension arterial
pulmonar moderada; por lo que se considera que se trata
de una asociacion VACTERL. Al ser una condicién poco
frecuente es importante que exista un adecuado control
prenatal para poder realizar un abordaje clinico y quirur-
gico oportuno.

ABSTRACT

The VACTER or VACTERL association is a pathology with
low prevalence in our environment, it is characterized
by different congenital malformations and takes its
name from the acronym corresponding to this group of
malformations that occur: Vertebral Anomalies, Anal
Atresia, Cardiovascular, Tracheo-Esophageal fistula,
Renal and extremities (Limbs). The prevalence of this
condition is 1/10,000 live births and in Mexico only
141 cases have been reported, so the objective of this
article is the report of the first clinical case presented
at the University Hospital of Puebla, and its surgical
management. This is a female patient with a prenatal
diagnosis at 32.2 weeks of gestation by magnetic resonance
imaging, with single umbilical artery, esophageal atresia
associated with polyhydramnios, duodenal atresia vs
duodenal stenosis, ectrodactyly of the left foot, mesomelia
of the left pelvic limb, dilation of the intestinal loop and
thoracic hemivertebra. During birth, the intensive care
unit assessed the diagnosis of imperforate anus, renal
hypoplasia, and atrial septal defect, large patent ductus
arteriosus, and moderate pulmonary arterial hypertension;
therefore, it is considered that it is a VACTERL association;
being a rare condition, it is important that there is adequate
prenatal control in order to carry out a timely clinical and
surgical approach.

INTRODUCCION

a asociacion VACTER o VACTERL es una pa-

tologia congénita multifactorial, ' caracteri-
zada por un conjunto de anomalias congénitas
en diversas combinaciones cuyo nombre se debe
al acrénimo de los defectos que se presentan:
Anomalias Vertebrales, Atresia Anal, Cardiovas-
culares, fistulas Traqueo-Esofagicas, Renales y

extremidades (Limbs).? Tiene baja prevalencia
en la poblacién general, siendo de 1/10,000 a
40,000 nacidos vivos, presenta mayor incidencia
en el sexo masculino con relacién de 2.6:1%y se
asocia a una elevada morbimortalidad. Se consi-
dera como una asociacién y no como sindrome
con etiologia Gnica establecida; el diagnéstico
se realiza cuando se presentan al menos tres o
mds de los siete criterios.
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La etiologfa de esta asociacién aln se des-
conoce y probablemente sea multifactorial, sin
embargo, se ha sugerido que estas alteraciones
simultdneas se deban a un dafo generali-
zado del tejido mesenquimatoso durante la
cuarta semana de vida intrauterina; ademas,
genéticamente la supresién heterocigota del
cromosoma 13, trisomia en el cromosoma
18, cambios de genes especificos como el
Forkhead box protein F1 (FOXF1), Homeobox
D13 (HOXD13) y alteraciones mitocondriales
que puedan influir en estas malformaciones, su
herencia es de caracter esporadico, aunque la
aparicion de varios casos en una familia sugiere
una herencia de cardcter autosémico.®”

La morbimortalidad y el prondstico de
estos pacientes puede mejorar realizando el
diagnéstico ultrasonogréfico prenatal oportuno
a partir de las 18 semanas de gestacion, este
debe ser realizado por personal capacitado
para incrementar la posibilidad de detectar
malformaciones sutiles e identificar la mayoria
de las alteraciones estructurales del feto. La
sensibilidad y especificidad del ultrasonido
para la deteccién en esta patologia es de 84 y
99.9%, respectivamente.

Entre los exdmenes que hay que realizar al
nacimiento se encuentran: ultrasonido renal,
ecocardiograma y radiografia de columna 'y
huesos largos, asi como el manejo quirdrgico
urgente de aquellas anomalfas que pongan
en riesgo la vida del neonato al nacimiento,
como la atresia esofagica y/o anal; poste-
riormente, dependiendo de la evolucién
del paciente, se podran realizar las correc-
ciones quirdrgicas no urgentes.® Debido a
que el neurodesarrollo de estos pacientes
es normal, no se deben escatimar esfuerzos
tanto quirdrgicos como de rehabilitacion. La
morbimortalidad de estos pacientes depende
de las complicaciones antes mencionadas,
incluyendo la falla renal y las complicaciones
propias del postquirdrgico.”

Entre los diagndsticos diferenciales se inclu-
yen la asociacién de VACTERL-H (sindrome de
Briard-Evans), que es una asociacién VACTER
con hidrocefalia que se piensa tiene una he-
rencia autosémica recesiva y trastorno distinto
del VACTER, con peor pronéstico, ademds se
ha asociado con cuadros graves de anemia de
Fanconi.”
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La asociacion VACTERL es una entidad
poco frecuente, en México sélo se han repor-
tado 141 casos,” de los cuales 14 fueron docu-
mentados en el estado de Puebla.” El objetivo
de este articulo es describir el primer caso de
asociacion VACTERL y el manejo quirdrgico
que requirié en el Hospital Universitario de
Puebla.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de recién nacido del sexo femenino
producto de la gesta 1, obtenido mediante ce-
sarea. Madre con mal apego al control prenatal,
con unasola consulta prenatal y un ultrasonido
obstétrico con deteccién de polihidramnios
sintomdtico severo a las 35 semanas de ges-
tacién, diabetes gestacional diagnosticada en
misma consulta, resonancia magnética de Gtero
alas 32.2 semanas de gestacion con reporte de
mdltiples malformaciones congénitas: cordén
umbilical con Gnicamente 2 vasos, ectrodacti-
lia de pie izquierdo, mesomelia de miembro
pélvico izquierdo, probable atresia duodenal vs
estenosis duodenal, dilatacién de asa intestinal
y hemivértebra toracica.

Se programé para su interrupcién del
embarazo via abdominal a las 35 semanas de
gestacion, bajo anestesia epidural en hospital
de atencion primaria. Se obtuvo producto Gni-
co vivo con un peso de 2,280 gramos, talla de
44 centimetros. A las 35 semanas de gestacion
por Capurro, se otorgé Silverman 0 y APGAR
8/9, con frecuencia cardiaca de 130 latidos por
minuto. Al nacimiento, en la exploracion fisica,
se confirmé ano imperforado (Figura 1) y atresia
esofagica mediante la imposibilidad de intro-
duccién de sonda de alimentacién 5 french,
ectrodactilia de pie izquierdo, mesomelia de
miembro pélvico derecho (Figura 2) y pulgar
trifaldngico bilateral, cumpliendo criterios para
asociacion VACTERL.

Fue ingresada a la Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales del Hospital Universitario
de Puebla para continuar protocolo de estu-
dio, ante el diagnéstico confirmado de atresia
esofagica, se decidié sedacion e intubacion
orotraqueal, se realiz6 radiografia de cuello y
térax con medio de contraste hidrosoluble a
través de sonda de alimentacion, la cual mostré
imposibilidad de paso del mismo a nivel de
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tercio medio de eséfago, ademas se realizé ul-
trasonido renal, el cual reporté hipoplasia renal
izquierda; en el ecocardiograma se identificd
comunicacion interatrial versus foramen oval,
conducto arterioso permeable grande e hiper-
tension arterial pulmonar moderada.

Por las mdltiples malformaciones se solicité
interconsulta al servicio de cirugia pediétrica
ocho horas posteriores a su nacimiento, se
sometié a procedimiento quirdrgico en sus
primeras 24 horas de vida extrauterina don-
de se efectud laparotomia exploratoria mas
realizacién de colostomia mds anastomosis
gastroduodenal, bajo anestesia general; se co-
locé al paciente en dectbito dorsal con previa
antisepsia de cuello, térax, abdomen, genita-
les y muslos, en primer tiempo quirdrgico se
realizé abordaje abdominal con incisién inicial
transversa en flanco izquierdo a nivel umbili-
cal de aproximadamente 3 c¢m, se disecé por
planos hasta ingresar a la cavidad abdominal,
se exteriorizd y examino el intestino delgado y
grueso con el fin de descartar probables sitios
de fistula, sin identificar sitios de la misma se
procedié a realizar colostomia, se identificé
colon descendente y se realiz6 pinzamiento
con pinzas babcock en su extremo proximal
y distal, se realiz6 liberacion de mesocolon
(Figura 3); se efectud colectomia y exterioriza-

Figura 1: Region perianal que muestra agenesia de ge-
nitales y ano imperforado.

39

Figura 2: Imagen que muestra ectrodactilia de pie iz-
quierdo y mesomelia de miembro pélvico derecho.

ci6n de colostomia hacia flanco izquierdo, se
fij6 a aponeurosis en su cabo distal con puntos
simples (Figura 4) y se realiz6 maduracién de
estoma con técnica de Brooke modificada,
se confirmé la funcionalidad del estoma sin
presentar complicaciones.

En segundo tiempo quirdrgico se realizé
nuevamente antisepsia abdominal para abor-
daje de la atresia duodenal, se realiz6 incisién
transversa de aproximadamente 5 centimetros
a nivel de hipocondrio derecho, se disecé por
planos hasta entrar en cavidad abdominal, se
exterioriz6 el intestino delgado hasta identificar
duodeno y via biliar, con presencia de esté-
mago bastante distendido, al no permitir una
adecuada visualizacién de duodeno se realizé
maniobra de Kocher para liberarlo, se observé
brida a nivel de la primera porcién duodenal,
se disecé de manera roma con pinzas mosco
hasta liberar el duodeno (Figura 5), se realizé
gastrostomia longitudinal de aproximadamente
1.5 cm y se introdujo sonda de alimentacion
orotraqueal del nimero 8 para ver permeabi-
lizacion y paso hacia duodeno, con imposibi-
lidad de paso de la misma. Se realizé duode-
notomia transversa distal al sitio de probable
estenosis, donde se evidenci6 engrosamiento
de la paredes duodenales con disminucién
abrupta de la luz duodenal; se decidi6 realizar
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Figura 3: Exteriorizacion de colon transverso para rea-
lizar colostomia.

anastomosis gastroduodenal para permitir paso
del contenido gastrico distal a sitio de estenosis
duodenal, se elabor6 anastomosis con duode-
notomia distal en diamante y se afronté a serosa
estomacal con sutura absorbible (vicryl) 5-0. Se
determiné la funcionalidad por medio del paso
de sonda de alimentacién instilando solucién
fisiolgica que mostr6 adecuada funcionalidad
de la misma.

Se realiz6 exploracién hacia retroperitoneo
encontrando hidronefrosis renal derecha y age-
nesia renal izquierda, asi como cavidad pélvica
para identificar anexos, los cuales pertenecen
al sexo femenino (ovario derecho e izquierdo
y Gtero) confirmando el sexo de la paciente. Se
realiz6 conteo de gasas y compresas verificando
cuenta completa; se cerré cavidad abdominal
por planos, afrontando aponeurosis con sutura
absorbible (vicryl) 4-0 mediante técnica con
surgete continuo, tejido celular subcutdneo con
sutura absorbible (vicryl) 4-0 y piel con puntos
Ashiff con sutura no absorbible (nylon) 5-0,
dando asi por terminado el tiempo quirdrgico
sin complicaciones. Durante transquirtrgico, la
paciente presenté desaturacion stbita llegando
hasta 30% a pesar de intubacién orotraqueal; se
realizaron maniobras de reanimacién avanzada
para paro cardiorrespiratorio sin respuesta, con
tres ciclos de compresiones y administracién

Lopez MHC y cols. Asociacion VACTERL

de vasoactivos (norepinefrina) sin mejoria, con
ausencia de signos vitales y hora de muerte a
las 17:07 horas.

DISCUSION

La asociacion VACTERL consta de diferentes
malformaciones que se pueden presentar en
distintas combinaciones, sin embargo, a pesar
de que se necesitan tres 0 mas de estas para
poder realizar el diagnéstico, pueden aparecer
en diferente proporcion. La atresia anal ocurre
hasta en 90% de los casos que presentan esta

Figura 4: Colostomia exteriorizada y fijada en flanco
izquierdo.

Figura 5: Liberacion de zona atrésica de duodeno.
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asociacion, las malformaciones cardiacas entre
40-80%, la fistula esofagotraqueal de 50 a 80%,
las anomalias renales hasta 80%, defectos en los
miembros hasta 50%, vertebrales 60 a 95% y
solamente 1% de los casos presenta el espectro
completo.” En el caso de esta paciente, se pre-
sentaron todas las anormalidades que fueron
diagnosticadas durante el control prenatal con
resonancia magnética y posteriormente durante
la exploracién fisica al nacimiento.

Entre la etiologfa de la asociacion VACTERL
no sblo se encuentran alteraciones genéticas,
sino también enfermedades de la madre; en
este caso clinico, la madre presentaba diabetes
gestacional que, de acuerdo con algunos au-
tores, es considerada un factor de riesgo para
estas anormalidades, asi como la anemia de
Fanconi, el uso materno de hormonas sexuales
en el primer trimestre de embarazo, benzo-
diacepinas y plomo."’

El diagndstico de la asociacion VACTERL
se realiza desde el control prenatal, principal-
mente con el uso de pruebas de imagen que
muestran caracteristicas de las malformacio-
nes; en nuestro caso, se solicitd resonancia
magnética a las 32.2 semanas de gestacién
donde se encontré, ademas de s6lo una arteria
umbilical, dilatacion de estémago e imagen en
doble burbuja que con el polihidramnios severo
que presentaba la madre se asocié a atresia
esofagica. S6lo 5% de los casos con asociacion
VACTERL presentan atresia esofégica y atresia
duodenal juntas, ademéds, la incidencia es alin
mas baja cuando se presentan junto con ano
imperforado.'’

Con respecto a las extremidades se identifi-
c6 acortamiento del miembro pélvico izquierdo
con disminucién de la longitud femoral, no se
logré identificar tibia ni peroné, por lo que se
diagnostico6 mesomelia de miembro pélvico
izquierdo, asi como disrupcién de columna
vertebral en el segmento toréacico, por lo que
se sugirié diagndstico de hemivértebra.

El tratamiento de los pacientes con aso-
ciacién VACTERL se centra en las correccio-
nes quirdrgicas de las anomalias congénitas,
seguido por el manejo médico a largo plazo
de las demés alteraciones o secuelas. Final-
mente, el prondstico de los sujetos dependera
de la gravedad del cuadro, sin embargo, los
adultos sobrevivientes con esta patologia

41

pueden presentar un desarrollo cognitivo sin
alteraciones.'”" En este caso se presentaron
anormalidades que ponfan en riesgo la vida
del neonato, por lo que se decidi6 intervenir
quirdrgicamente durante las primeras horas de
vida para mejorar su prondstico.

CONCLUSION

La asociacién VACTERL es una condicién
poco frecuente cuyo prondstico dependerd
de la gravedad y el manejo médico que se le
dé, debido a que estas anormalidades deben
ser tratadas en el recién nacido, es importante
que exista un adecuado control prenatal para
poder realizar un abordaje clinico y quirdrgico
oportuno.
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