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INTRODUCCIÓN

La asociación VACTER fue descrita por primera vez
en 1973 por Linda Quan y David Smith y fue definida
como “un espectro de defectos asociados” que inclu-
ye alteraciones vertebrales, atresia anal, fístula con
atresia esofágica y displasia renal y radial; se obser-
vó que estas anomalías no ocurrían al azar, sino
como parte de un amplio espectro de malformacio-
nes.1 A partir de entonces, se han agregado otras
anomalías que han sido sumadas al acrónimo VA-
TER, C para las cardiacas, L para las alteraciones de
las extremidades y H cuando existe hidrocefalia.2,3

Se informan 15 casos de autopsia con asociación
VACTER que presentaron malformaciones poco fre-
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RESUMEN

Se informan 15 casos de asociación VACTER, en siete de ellos se presentaron anomalías poco comunes. Las al-
teraciones más frecuentes en este estudio fueron: renales y vertebrales (86.6%), alteraciones de las extremidades
(80%) y anales (73.3%). Dentro de las poco frecuentes destacan tres casos de VACTER con hidrocefalia, un caso
de VACTER asociado a síndrome de Prune Belly y un paciente con pseudohermafroditismo femenino. Otros dos
casos mostraron la asociación con un teratoma y displasia teratoide renal. Estos hallazgos extienden el espectro de
malformaciones de la asociación VACTER.
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ABSTRACT

In 15 cases of VACTER association, the most frequent anomalies were renal and vertebral (86.6%), anomalies of the
limbs (80%) and anal anomalies (73.3%). There were 7 with uncommon anomalies including three cases with
hydrocephaly, one with the Prune Belly syndrome and one with female pseudohermaphroditism; the other two cases
were associated with a teratoma and a renal teratoid dysplasia. These findings enlarge the spectrum of
malformations in the VACTER association.
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cuentes con lo que se amplía el espectro de este
grupo heterogéneo de asociación de anomalías.

MATERIAL Y MÉTODOS

Se revisaron los protocolos de autopsias del archivo de
patología post mortem de la Unidad de Patología del
Hospital General de México y Facultad de Medicina de
la UNAM entre los años de 1989-1999. En 8,083 autop-
sias realizadas se seleccionaron los casos diagnósticos
de asociación VACTER de acuerdo a tres o más de los
criterios morfológicos descritos previamente por Quan
y Smith.1 Se seleccionaron 15 casos, de los cuales se
revisaron protocolos de autopsia, expedientes clínicos,
radiografías y cortes histológicos de cada uno. Los da-
tos obtenidos fueron agrupados de acuerdo a frecuen-
cia, edad, sexo y tipo de malformación. Los casos en
los que no fue posible recabar datos clínicos, radiológi-
cos y/o laminillas fueron excluidos.
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RESULTADOS

En 8,083 autopsias se encontraron 15 casos con
asociación VACTER, de éstos nueve correspondie-
ron al sexo masculino (64%), cuatro al femenino
(29%) y uno (7%) fue pseudohermafrodita femeni-
no. En ocho casos el espectro de la edad fue entre
27 y 39 semanas de gestación (SDG) (promedio de
34.4). En siete casos, la edad fluctuó entre uno y
330 días de vida extrauterina con un promedio de
supervivencia de 52.8 días.

Las alteraciones renales y vertebrales fueron
las más frecuentes, se presentaron en 13 casos
(86.6%) respectivamente; alteraciones de las ex-
tremidades en 12 casos (80%); anales en 11 casos
(73.3%); cardiacas en 10 casos (66.6%), tra-
queoesofágicas (Figura 1) en 9 casos (60%) e hi-
drocefalia en tres casos (20%). Dentro de las alte-
raciones renales, la displasia renal se encontró en
cinco casos (38.4%) y agenesia renal en dos
(15.3%). Entre las anomalías vertebrales, las más
frecuentes fueron hemivértebras (Figura 2) y dis-
plasia de cuerpos vertebrales en cinco casos

(38.4%). Se registró ano imperforado en tres ca-
sos (27.2%), atresia y agenesia anal (Figura 3) en
dos (18.1%). La persistencia del conducto arterio-
so fue la más frecuente de las alteraciones car-
diacas y se encontró en cuatro casos (40%). Entre
las alteraciones traqueoesofágicas se encontró atre-
sia esofágica pura en dos casos (22.2%), fístula tra-
queoesofágica sin atresia en uno (11.11%), fístula
traqueoesofágica con atresia en cinco (55.5%).
En cuanto a las alteraciones de las extremidades,
se registró pie equino varo en dos casos (16.6%).
Se detectó hidrocefalia en tres casos (Figura 4).
Entre otras anomalías asociadas destacan las
genitales en 10 casos (66.6%); las más comunes
de éstas fueron las uretrales (agenesia de uretra,
desembocadura de uretra en clítoris y estenosis
uretral) en tres casos (30%) y alteraciones de las
bolsas escrotales (ausencia de bolsas escrotales
y bolsa escrotal hipoplásica) en dos (20%). Las
anomalías faciales se presentaron en cinco casos
(33.3%); entre éstas, las más comunes fueron al-
teraciones de los pabellones auriculares en cua-
tro de cinco casos (80%).

Figura 1. Vista posterior de la tráquea en donde se observa
atresia de esófago y fístula traqueoesofágica.

Figura 2. Radiografía de la columna vertebral que muestra alte-
ración en la segmentación de las vértebras lumbares y torácicas.
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Figura 4. Corte coronal del encéfalo que presenta agenesia del
cuerpo calloso con dilatación de los ventrículos laterales en un
caso de síndrome de VACTER-H.

Figura 3. Malformación anorrectal alta con dilatación del ex-
tremo distal del colon.

DISCUSIÓN

En 1973 Quan y Smith describieron a la asociación
VACTER como un “espectro de malformaciones que
ocurren en diferentes órganos y sistemas” sin pre-
sentación al azar, sino como parte de un amplio es-
pectro de malformaciones, requiriéndose tres o más
de los criterios descritos para el diagnóstico por los
autores citados previamente. Recientemente se han
agregado otras anomalías, tales como anestesia cor-
neal congénita,4 malformaciones genitourinarias
como triplicación ureteral bilateral, riñones ectópicos
fusionados, agenesia, ectopia, hipoplasia y displasia
renal, riñones poliquísticos, hipoplasia y duplicación
útero vaginal, pseudohermafroditismo,5,6 escroto bífi-
do y displasia peniana7,8 entre otras.

Los componentes principales de la asociación
VACTER se han asociado con otras malformacio-
nes poco comunes como microgastria9 y la tríada
de Goldenhar, que consiste en quistes dermoides
epibulbares, apéndices preauriculares y anomalías
vertebrales,10 la combinación VACTER e hidroce-
falia es una condición poco frecuente que ha sido
descrita con herencia autosómico recesiva, domi-
nante y ligada al sexo, aunque también se han
descrito casos esporádicos.11-14 Las principales
causas de hidrocefalia informadas previamente en
la literatura se deben casi siempre a estenosis
congénita del acueducto de Silvio; de nuestros tres
casos, sólo uno se debió a esta alteración. Los pa-
cientes con síndrome VACTER-H tienen peor pro-
nóstico que aquellos sin hidrocefalia.5,12 Hay evi-
dencia de que existe una relación entre la asocia-

ción VACTER-H y la anemia de Fanconi.19,2O La
etiología de la asociación VACTER es incierta en
la mayoría de los casos;15 sin embargo, se cree
que estas alteraciones ocurren antes del día 35 del
desarrollo embrionario1 y se ha descrito una muta-
ción puntual en la asociación VACTER en un hijo
de una familia con un síndrome mitocondrial;l6 ade-
más, forma parte de la displasia mesodérmica
axial que agrupa a varios síndromes que compar-
ten defectos en el desarrollo del mesodermo cau-
dal,17 también se ha asociado a ingesta materna de
alcohol, hidantoína, estrógenos y progesterona.18

En uno de los casos se encontraron anomalías
descritas en el síndrome de Prune Belly, tales
como: abdomen prominente, arteria umbilical úni-
ca, enfermedad glomeruloquística, dilatación de
cálices y pelvis renal, hipoplasia prostática, este-
nosis de la uretra y criptorquidea bilateral. El sín-
drome de Prune Belly y la asociación VACTER-H
con carácter esporádico ha sido descrito previa-
mente.20 Entre otras malformaciones poco comu-
nes asociadas a VACTER se presentó un caso con
pseudohermafroditismo femenino y sólo existe un
caso reportado en la literatura.14

El estudio de necropsia es importante para co-
nocer nuevas malformaciones, también es necesa-
rio el estudio molecular de pacientes con malfor-
maciones graves incompatibles con la vida. El pro-
nóstico depende en cada caso del número de
anomalías y de la gravedad de éstas, para lo cual
será útil el diagnóstico prenatal desde etapas tem-
pranas del desarrollo embrionario.
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