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RESUMEN

El acréonimo VACTER define la asociacién de las siguientes malformaciones congénitas en un paciente: defectos vertebrales (V),
atresia anal (A), malformaciones cardiacas (C), fistula traqueoesofagica con o sin atresia esofagica (TE) y anomalias radiales y/o
renales (R). Su incidencia es de caracter esporadico; su etiologia se desconoce y su frecuencia se estima en 1.6/10,000 recién
nacidos. Se cree que forma parte de diversos sindromes que comparten defectos del desarrollo del tubo neural y del mesodermo
caudal y se ha relacionado con mutaciones y diferentes agentes teratégenos. Se presenta el caso de un recién nacido con esta
asociacion, quien ademas tenia dano renal agudo en «rifdn Gnico».
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SUMMARY

VACTER acronym defines the association of various congenital malformations, present in the same patient: vertebral defects (V), anal
atresia (A), cardiac malformations (C), tracheo-esophageal fistula, with or without esophageal atresia (TE) and radial anomalies and/
or renal (R). Its occurrence is sporadic, the etiology is unknown and its frequency is estimated at 1.6/10,000 newborns. It is believed to
be part of various syndromes that share developmental defects of the neural tube and caudal mesoderm and has been associated with
different mutations and teratogens. We report the unusual case of a newborn with this association, who also had acute renal injury in
a solitary kidney.

Key words: Acute renal damage, solitary kidney, VACTER association, congenital malformations, renal injury.

En los recién nacidos a término se refiere como aso-
ciaciéon VACTER, la accién y efecto patolégico de la
presencia en un recién nacido de varias anomalias

congénitas, que tienen relacién con: (V) defectos ver-
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tebrales, (A) atresia anal, (C) malformaciones cardia-
cas, (TE) atresia esofagica con fistula traqueoesofagica
y (R) anomalias renales y radiales. Su aparicién es de
caracter esporadico y ocurre por un amplio espectro
de malformaciones.

El objetivo de este reporte es informar la presencia
de esta rara entidad, con su constelacién de anomalias,
en un nifo que dias después de nacer manifesté los efec-
tos de la injuria renal aguda (denominada anteriormente
insuficiencia renal aguda) en un rindn «tnico» y se revisa
la literatura a este respecto.


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
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PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Recién nacido masculino a término, producto de segun-
do embarazo, controlado sin complicaciones, de parto
por via vaginal de una mujer de 19 anos, aparentemente
sana; padre de 22 afos sano.

Al nacer, usando la valoracién de Capurro, se estimé
que tenia 39 semanas de gestacién; Apgar de 10, con
peso 2,750 g y longitud de 50 cm; FC 136 por minuto
y FR de 34 por minuto; ano no permeable y salida de
heces por la via urinaria. Los datos de laboratorio mos-
traron: hematologia, pruebas renales, hepaticas y elec-
trolitos, normales; gases: pH 7.30, HCO, 15.5 mEq/L,
pCO, 32, pO, 120, EB-12.8, Sat O, 98.6.

Al segundo dia de vida se le hizo colostomia izquier-
da. Al cuarto dia ingresé a la Unidad de Cuidados In-
tensivos Neonatales: por malas condiciones generales,
hipoactividad, cianosis, llenado capilar lento y dificultad
respiratoria que amerité ventilacién mecanica; ademas
distensién abdominal. Se planteé el diagnéstico de sepsis
con varios puntos de partida.

Otros examenes de laboratorio: Hematologia: Hb
1.6 g/dL, Hto 33.8, plaquetas 148/mm?, leucocitos
21,400/mm?, neutréfilos 66%, linfocitos 20% y mono-
citos 14%; creatinina sérica 1.9 mg/dL; bilirrubina total
16.8 mg/dL, BD 1.7 mg/dL, Bl 15.1 mg/dL, TGO 140 Ul
y TGP 48 Ul.

La valoracién cardiolégica reporté comunicacién in-
terventricular pseudomembranosa y foramen oval per-
meable. La radiografia de columna mostré evidencia en
hemivértebra dorsal (Figura 1) y la ultrasonografia renal
revelé: la ausencia de rindén derecho y el rindn Unico
izquierdo con limites precisos y con contorno parcial-
mente lobulado y con morfologia alterada; la cortical se
observé engrosada y con pérdida de la morfologia del

Figura |. Radiografia de térax. Obsérvese la presencia de hemi-
vértebra en regién dorsal.
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sistema colector. El parénquima era hiperecogénico con
papilas presentes, las que eran normales para la edad
(Figura 2).

Al quinto dia fue reintervenido por cirugia, encon-
trando 35 mL de liquido serohematico libre en la cavidad
abdominal (que fue negativo para bacterias), los intesti-
nos delgado y grueso mostraban coloracién violacea. Al
noveno dia, continué con malas condiciones generales:
con abdomen distendido y ausencia de ruidos hidroaé-
reos. Laboratorio: gases arteriales PH 7.30, HCO3 15.6
mEq/L, pCO2 45, PO2 91, EB-12.6, Sat O2 96; los es-
tudios de laboratorio mostraron Na 135 mEq/L, K 3.6
mEgq/L y Cl 100 mEq/L; el examen de orina: densidad
1,005, pH 6, hemoglobina + + +, proteinas + +, eritro-
citos abundantes, leucocitos 4-6 por campo, bacterias
cero. Se reinterviene encontrandosele en abdomen asas
delgadas necréticas con perforacién a 20 cm del angulo
de Treitz, abundante meconio libre en la cavidad y trom-
bosis en el mesenterio. Se le hizo reseccién de las asas
necréticas del intestino delgado y se le practicé anasto-
mosis termino-terminal de ileon y yeyunostomia.

El dia doce de su estancia continuaba en malas condi-
ciones generales, hiporreactivo, con llenado capilar lento
y disminucién del flujo urinario. Una quimica sanguinea
reporté: creatinina sérica 3.09 mg/dL, urea 139 mg/dL,
acido drico 12.7 mg/dL, bilirrubina total 16.2 mg/dL, BI
4.4 mg/dL, BD 1.8 mg/dL, TGO 197 Uly TGP 50 UI.
En vista de no poder hacer tratamiento dialitico (dialisis
peritoneal) para corregir la injuria renal aguda (por su
patologia abdominal) se decide manejarlo siguiendo una
terapia conservadora, con un adecuado aporte calérico
y de liquidos pero un dia después fallece.

Figura 2. Ultrasonido renal. Obsérvese en rindn izquierdo cortical
engrosada y pérdida de la morfologia normal del sistema colector
y ausencia de rifién derecho.



Urdaneta-Carruyo E y cols. * Dafio renal agudo con asociacién VACTER

DISCUSION

En 1965, Kirkpatrick' describié un sindrome caracteriza-
do por diversas anomalias asociadas a fistula traqueoeso-
fagica y atresia de eséfago; luego, en 1968, Say y Gerald?
describieron un sindrome caracterizado por polidactilia,
ano imperforado y anomalias vertebrales; no fue sino
hasta 1973 que Quan y Smith* concluyeron que la aso-
ciacién de anomalias eran mas numerosas, variadas y
complejas por lo que propuso el acrénimo VATER para
definir e identificar la asociacion a estas diversas malfor-
maciones congénitas como: defectos vertebrales, atresia
anal, fistula traqueoesofagica (con o sin atresia esofagica)
y displasia radial.

Un afo mas tarde, estos mismos autores, inclu-
yeron en esta entidad la displasia renal;* después, en
1974, Tentamy y Miller?® a este cortejo de malforma-
ciones, las cardiopatias congénitas y/o defectos vas-
culares, denominando esta asociacién, a partir de en-
tonces, como Asociacién VACTER y desde entonces
se han agregado otras anomalias que corresponden
al acrénimo vigente: L (limbs) para los defectos de
las extremidades: VACTER-L®¢ para luego anadir la H
cuando ademds coexiste en estos nifios hidrocefalia:
VACTERL-H.?

Si bien la etiologia de los defectos mdltiples se desco-
noce en los casos de VACTER, su frecuencia se estima
en |.6/10,000 recién nacidos'® y se cree que forma parte
de diversos sindromes que comparten defectos del de-
sarrollo del tubo neural y del mesodermo caudal.>*

Por otra parte, se estima que las malformaciones
ocurren antes del 35avo dia del desarrollo embriona-
rio, lo que condiciona las diversas alteraciones tisu-
lares que dan origen a las distintas anomalias.* Hasta
ahora VACTER se ha relacionado con mutacién 12,
I3 y con agentes teratégenos relacionados con: in-
fecciones, drogas, anticonceptivos, antihipertensivos,
anticonvulsivantes e inclusive con la diabetes mater-
na.IO,IB»IS

Las malformaciones mas representativas del VACTER
son a nivel vertebral: las hemivértebras'® (que esta pa-
ciente tenia a nivel dorsal) ademas de cuerpos verte-
brales hipoplasicos. En cuanto a la cardiopatia congénita
mas comun, es la comunicacién interventricular’*%'° que
también tenia nuestra paciente. Por otro lado, aunque
los defectos cardiacos pueden ser de cualquier tipo, és-
tos generalmente contribuyen al retraso pondoestatural
y la letalidad en estos nifios es de 50% en el primer afo
de vida."”

En este paciente no se pudo obtener informacién
acerca de la exposicién materna a agentes teratége-
nos y de las malformaciones congénitas de VACTER
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que tenia cuatro de ellas y estaban presentes. Lamen-
tablemente las malas condiciones generales que pre-
senté al segundo dia de vida: al hacerle la colostomia,
se agravaron con la aparicién de sepsis y la segunda
intervencién quirdrgica: complicaciones que favore-
cieron la apariciéon de daio renal agudo y su falleci-
miento por falla multiorganica.

En estos casos el estudio post mortem permite reco-
nocer otras malformaciones y es util para hacer estudios
moleculares de pacientes con malformaciones graves e
incompatibles con la vida.'® El pronédstico en estos nifios
depende del nimero de anomalias y de la gravedad de
éstas, por lo que es necesario hacer el diagnéstico pre-
natal: en etapas tempranas del desarrollo embrionario.
Finalmente, la prevencién se fundamenta en el adecuado
control de los factores teratégenos.
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