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Resumen.

La asociacién Vater/Vacter es un acrénimo que se refiere a una constelacion de malformaciones, que ocurren
juntas mucho mas frecuentemente que por el sélo azar, Es relativamente frecuente con una incidencia de
1.6/10000.No se ha establecido su etiologia y la mayoria de los casos son esporadicos. Se debe sospechar de
esta condiciéon cuando el neonato tiene ano imperforado, fistula traqueo esofagica, atresia esofagica y/o
anomalias radiales incluyendo hipoplasia de pulgares. En esta situacion debe completarse la evaluacion con
ecocardiografia, ecografia renal y estudio radiolégico de columna. A diferencia de otros sindromes o
asociaciones esta entidad es un ejemplo de diagnéstico por exclusion. Se presenta el caso de una paciente de
32 afios multigesta ingresada en el area de cuidados intermedios con diagnostico de embarazo de 31 sg,
polihidramnios, RCIU, y malformacion fetal, luego de 4 dias de hospitalizacién se obtiene neonato con
malformaciones multiples asociadas, el mismo que es trasladado al area de TIN para el tratamiento respectivo
y los estudios pertinentes, el mismo que fallece a los 10 dias de vida.

PALABRAS CLAVE .
Asociacion Vater/ Vacter.

Summary.

The Vater/Vacter association is an acronyms that talks about a constellation of malformations, that happens
together more often than only by chance, It is relatively frequent with an incidence of 1.6/10000. Its etiology
hasn’t been established and most of the cases are sporadic. We can suspect this condition when the fetus has
closed anus, esophagus fistula, esophagus trachea atresia and/or radial anomalies including thumbs hypoplasia
In this situation the evaluation of the heart with ultrasound must be completed with renal ecography and
radiological study of the column. In regard of other syndromes or associations, this entity is an example of
diagnosis by exclusion. This is a case of a 32 year-old patient with multiple pregnancies that was admitted in
the intermediate care area with a diagnose of 31 weeks pregnancy, polyhydramnios, restricted intrauterine
growth, and fetal malformations, After 4 days of hospitalization she had a newborn with multiple associated
malformations, that was transferred to the intensive care unit for the respective treatment and the pertinent
studies but passed away 10 days after the birth.
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INTRODUCCION.

La asociacion Vater/ Vacter es un acr6nimo nemotécnico que agrupa pacientes con una serie de
malformaciones asociadas sin causa conocida y de aparicion esporadica. No existe en ellos una fascie
sugerente y por la cantidad de malformaciones que pueden presentar, se sugiere descartar siempre una
cromosomopatia. Su etiologia es incierta en la mayoria de los casos, y no tiene tratamiento uniforme. Se cree
que estas alteraciones ocurren antes del dia 35 del desarrollo embrionario. También se asocia a ingesta
materna de alcohol, hidantoina, estrégenos y progesterona.

En la asociacion VATER la descripcién original incluye 5 defectos: defectos vertebrales, atresia anal, fistula
traqueo esofagica, anomalias radiales y renales, posteriormente se afadieron otras alteraciones como
malformaciones cardiacas, genitales, y de las extremidades esqueléticas, de donde se genero el acrénimo
VACTER, y basta dos componentes de la asociacion para definirla como tal.

La asociacion VATER puede acompafiarse de otros defectos congénitos aislados o coexistiendo con
sindromes por cromosomopatias, secuencias y otras asociaciones. Entre las malformaciones aisladas que
acompafian frecuentemente estan: arteria umbilical Gnica, genitales ambiguos. Con respecto a la existencia de
cromosomopatia, la trisomia 18 se encuentra en una frecuencia mayor de lo esperado.



CASO REPORTE

Paciente de 32 afos, con G11 P6 A 5 CO ingresa al area de Cuidados intermedios de la Maternidad Sotomayor
el 29/Mayo/07; por presentar dolor abdominal, pérdida de moco cervical y distension abdominal, con
diagnostico de embarazo de 31sg, Polihidramnios, RCIU, y Malformacion fetal. Se realizan examenes:
Hemograma: leucocitos 10610; neutrofilos 88%; hematocrito 28; hemoglobina 9.2; plaquetas 236; TP:12.9;
glicemia 114mg/dl, creatinina 0.45; GOT 12; GPT 12, PCR: 10.2MG/L Ecografia abdominal y obstétrica:
Embarazo 33 sg, gran polihidramnios (ILA: 35), dilatacion pielocalicial derecho, doppler normal. Eco 3D y 4D:
ano imperforado, dilatacion de intestino grueso, Labio leporino bilateral e insercion baja de orejas.

A los cuatro dias de hospitalizacion se interrumpe el embarazo por ceséarea, obteniéndose neonato vivo de 34
semanas; sexo masculino; peso 2073g; apgar 1(1); 2 (5); 7(10) minutos; frecuencia cardiaca 112 x’; murmullo
vesicular disminuido, con malformaciones multiples asociadas: ano imperforado, cardiopatia congénita, labio
leporino, paladar hendido completo, microtia derecha, pliegue siminobilateral completo y baja implantacién de
pabellén auricular derecho. Se administro 1mg IM stat de Vitamina K , oxifood 10 It x'.

Se realizaron examenes de laboratorio: leucocitos 20014; neutrofilos: 60%; Hematocrito48%; Hemoglobina 17;
plaguetas: 365; VDRL No reactivo.Eco transfontanelar: Hemorragia intraventricular grado 2; Ecografia
abdominal: Higado ecogenicidad normal 3.9cm, vena porta calibre normal 0.3 cm, vesicula distendida de
paredes finas sin contenido anémalo en su interior; Pancreas normal; Rifion Derecho 3.7 x 2.2 cm., con
relacion corticomedular normal; Rifion izquierdo: Ptosis renal izquierda con duplicacién del sistema renal uno
de ellos media 2.3 X 1.9 cm. Ecocardiograma: Cardiopatia Congénita Compleja (Ductus Dependiente).Rx:
fusion de vértebras. El neonato permanecié durante 9 dias en incubadora, con monitoreo, venoclisis, antibiotico
terapia y oxigeno, sin evolucion satisfactoria, fallece a los 10 dias.

DISCUSION.

El caso presentado muestra tres alteraciones mayores: ano imperforado, fusién de vértebras, y duplicacién del
sistema renal izquierdo, que forman parte de la asociacibn VATER, de las cuales una de ellas fue
diagnosticada por ecografia prenatal junto con otras malformaciones, y el hallazgo de cardiopatia congénita
compleja por ecocardiograma neonatal, lo complementa con la asociacion VACTER.

La duplicacion del sistema renal que se presento en este caso, son anomalias congénitas poco comunes de
etiologia desconocida, algunas se manifiestan de forma temprana con signos y sintomas, mientras que otras
pueden ser asintomaticas por mucho tiempo. En este caso el neonato fallece a los 10 dias debido a multiples
factores asociados dado no solo por las malformaciones, si no también por su edad gestacional de 34
semanas Yy bajo peso al nacer. El pronéstico de estos pacientes es reservado y depende en cada caso del
namero de anomalias, y de la gravedad de estas.

IMAGENES EN LA SIGUIENTE HOJA >
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