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Morbilidad y sobrevida en ninos con asociaciéon VACTERL

RESUMEN

Objetivos. Identificar la sobrevida de los nifios con asociacion VACTERL en el
primer afno de vida e identificar las principales complicaciones asociadas a las
malformaciones en estos nifios.

Lugar de realizaciéon. Unidad de cuidados intensivos neonatales (UCIN) y consulta
externa del hospital de pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI.

Disefo. Descriptivo, retrospectivo.

Pacientes. Se estudiaron 51 pacientes con asociacién VACTERL.

Mediciones. Las variables analizadas fueron: edad de ingreso, género, edad
gestacional, peso al nacer, via de nacimiento, edad materna, ultrasonido prenatal,
malformacion indice, tipo de tratamiento quirurgico, complicaciones intrahospitalarias,
estancia en la UCIN, edad de egreso, peso al egreso, talla al egreso, peso y talla, a
los 6 meses y al afo de edad, morbilidad y rehospitalizaciones en el primer afio de
vida, condicién en el primer afio de vida (vivo/muerto) y causa de la defuncion.
Resultados. La mediana de la edad gestacional fue de 38 semanas, del peso al
nacer de 2900 g. Las malformaciones mas frecuentes fueron las cardiacas en 80.3%,
de las cuales la comunicacién interventricular ocurrié en 52.9%. Con respecto a la
morbilidad, se presenté en 64.7% de los nifios; 80% de los que tuvieron atresia de
esofago presentaron reflujo gastroesofagico; la falla cardiaca se presentd en 29.2%
de los nifios con cardiopatias. En 82.3% de los pacientes se realizé algun tipo de
tratamiento quirdrgico. Las complicaciones quirurgicas se presentaron en 16.6% de
los pacientes operados; 68.6% de los nifios tuvieron alguna rehospitalizacion en el
primer afio de vida. La sobrevida al afio fue 94.1%. Los tres nifios fallecidos tuvieron
cardiopatia congénita ademas de otras malformaciones.

Conclusiones. Aunque la sobrevida en los nifios con asociacion VACTERL es alta;

la morbilidad en el primer afio de vida tiene una frecuencia elevada.
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ANTECEDENTES

Asociacion se refiere a un grupo no aleatorizado de anomalias, en las que los
componentes especificos se presentan juntos, con mayor frecuencia de lo que cabria
esperar por la simple casualidad y no tiene una causa bien establecida. 12

La asociacion VATER fue descrita originalmente por Quan y Smith como una
asociaciéon no aleatoria de malformaciones; el nombre de esta asociacién es un
acronimo. Fue descrita en 1972, inicialmente fue llamada asociacion VATER, ya que
unicamente se consideraba la combinacién de cuatro defectos: vertebrales, atresia
anal, fistula traqueoesofagica con atresia esofagica y displasia de radio; en 1973
fueron incluidos los defectos renales. *°

Posteriormente en 1974 Temtamy y Miller incluyeron las cardiopatias congénitas. *°
En 1975 se uso el término VACTERL para referirse a esta entidad, donde C se
refiere a las anomalias cardiovasculares y L a los defectos de las extremidades. ®°
La variedad de la asociacion se ha incrementado para incluir defectos del septum
ventricular y arteria umbilical unica, asi como defectos de extremidades. Dicha
entidad no ha sido reconocida como un sindrome especifico y sus componentes han
sido variables; por ejemplo, los defectos de extremidades incluidos como parte de la
asociacion van desde una deformidad de reduccién en radio (o tibia) a polidactilia
preaxial. ©

La mayoria de los autores coinciden en considerar que un paciente presenta
asociacion VACTERL cuando cuenta con 3 o mas érganos afectados. "%1%12

La asociacion VACTERL afecta a 1 de cada 5000 nacidos vivos. © La relacion
hombre-mujer es 1:1. Es una alteracion que ocurre esporadicamente, con baja
incidencia de anormalidades cromosdmicas asociadas. 71213

Quan y Smith postularon un defecto comun en la diferenciacion temprana del
mesodermo como una posible forma de patogénesis. “>"®

Posteriormente Russel y colaboradores propusieron que los defectos del mesodermo
generaban una variedad de condiciones que incluian a la asociacion VACTERL y
usaron el término “espectro de displasia mesodérmica axial”, para referirse a este

grupo de alteraciones. °

4 Mateos/ Garcia/ Franco



Morbilidad y sobrevida en ninos con asociaciéon VACTERL

El evento responsable de la anomalia puede ocurrir entre la 42 y la 72 semana de
vida intrauterina, durante la diferenciacién de diversos 6rganos. La mayoria de las
lesiones involucran errores de septacion. 471214

Kim y Kim propusieron que la asociacion VACTERL podria ser causada por un
defecto en la sefal de traduccion del gen (SHH: sonic hedgehog) que produce una
glucoproteina que dirige y regula eventos de la embriogenésis y que la pérdida de la
funcidn del gen resulta en defectos severos de la linea media. Ellos postulan que las
aberraciones en la sefalizaciéon del SHH durante la embriogénesis es lo que puede
provocar dicha entidad. "

Las malformaciones que se presentan principalmente en la asociacion VACTERL,
como ya se han mencionado, son anomalias vertebrales (incluyendo anomalias de
arcos costales), malformacién anorrectal con o sin fistula, defectos cardiovasculares
(incluyendo arteria umbilical unica), fistula traqueoesdfagica con atresia esofagica,
malformaciones renales (generalmente displasia quistica, agenesia o hipoplasia
renal, rindn en herradura, rindn ectdpico, etc.), malformaciones de las extremidades
(displasia o aplasia radial, hexadactilia, hipoplasia humeral, etc). ">

Entre otras malformaciones asociadas se encuentran los defectos de pared
abdominal, hernia diafragmatica, atresia duodenal, defectos del pabellon auricular,
labio y paladar hendido, ausencia de bazo, aplasia unilateral de pulmén o testiculos,
seudohermafroditismo femenino, hipospadias, uraco persistente, hidronefrosis
secundaria a atresia uretral, agenesia de vejiga y pene, hipoplasia unilateral de
cadera, hipoplasia de arteria iliaca comun, malformaciones traqueobronquiales
(agenesia traqueal, estenosis subglética y bronquio ectopico), anestesia corneal,
estrabismo, anisometropia y ambliopia. Se han reportado casos asociados con
hidrocefalia, secundario a estenosis del acueducto de Silvio; la cual se ha
relacionado con herencia ligada al X y afeccion familiar. 364!

El diagndstico prenatal puede ayudar para planear el parto y anticipar los cuidados
del recién nacido; el ultrasonido ha demostrado ser de gran ayuda para el
diagnéstico prenatal de las anomalias estructurales fetales.’

La atencion inicial de estos pacientes con frecuencia se dirige a las malformaciones

esofagicas, anorrectales o cardiacas, ya que generalmente requieren una reparacion
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quirdrgica inmediata de la fistula traqueoesofagica, ano imperforado o de las
malformaciones cardiacas y generalmente las malformaciones urinarias son de
importancia secundaria y algunas veces son evaluadas de forma incompleta. %'°
Entre los problemas que se presentan durante la etapa neonatal en los pacientes con
esta asociacion se encuentran las complicaciones respiratorias (dificultad
respiratoria, ausencia de llanto y ventilacion mecanica prolongada), cardiacas
(insuficiencia cardiaca, arritmias) y renales (insuficiencia renal, infeccion de vias
urinarias). #1419

Estos pacientes presentan falla para crecer, que se ha reportado con una frecuencia
hasta de 45%, sobretodo en los primeros 3 anos de vida, y entre las causas se
encuentran la dificultad para la alimentacion, cirugias multiples y las anomalias
cardiovasculares, renales y gastrointestinales. '°?%%

La sobrevida en los pacientes con asociacion VACTERL es variable, Miller y
colaboradores reportan una sobrevida de 60%, en una serie de pacientes en la que
se realizo el diagndstico prenatal. Kolon y colaboradores reportaron una sobrevida de
100% en una serie de 44 nifios en quienes se llevd un seguimiento de 5.7 afios.
MacGahan y colaboradores reportaron una sobrevida de 72%. Khoury vy
colaboradores reportan una sobrevida de 50% en el transcurso del primer afo y
refieren que 12% nacieron muertos. %710

En el estudio de Kim y kim la sobrevida fue de 52% en el primer afio de vida, y ellos
también encontraron que 12% de los casos afectados nacen muertos. '?

Weaver y col. reportan una sobrevida de 72% en 46 pacientes, excluyendo los 6bitos
y las muertes fetales. %

La sobrevida de estos nifios depende de la combinacion y severidad de las
malformaciones, aunque por lo general las malformaciones encontradas de forma
caracteristica en la asociacion VACTERL no comprometen la vida y la mayoria de

estos pacientes tienen una funcién cerebral normal. >%'3
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JUSTIFICACION

En México no existen estudios descriptivos que aborden la morbilidad en los nifios
con asociacion VACTERL. A nivel mundial pocos autores se han dedicado a describir
la morbilidad y letalidad asociada a las malformaciones que conforman dicha

asociacién posterior a la etapa neonatal.

En un centro hospitalario de concentracion como el Hospital de Pediatria del Centro
Médico Nacional Siglo XXI, se atienden pacientes con malformaciones congénitas
entre las que se encuentra la asociacion VACTERL. A estos pacientes se les realizan
diversos tipos de tratamientos, tanto médico como quirurgico, pero se desconoce
cual es la evolucién de estos nifios una vez que egresan de la unidad de cuidados
intensivos neonatales (UCIN), por lo que consideramos importante realizar un estudio
observacional en el cual se describa la morbilidad y otros eventos como muerte y

sobrevida durante el primer afio de vida en los pacientes con asociacion VACTERL.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

1. ¢Cual es la sobrevida durante el primer afio en los nifios con diagndstico de
asociacion VACTERL?.

2. ¢Cuales son las principales complicaciones asociadas a las malformaciones,

que presentan los nifios con asociacion VACTERL en el primer afo de vida?.

3. ¢La malformacién indice influye en la sobrevida de los nifios con esta

asociacion?

8 Mateos/ Garcia/ Franco
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HIPOTESIS

1. La sobrevida de los nifios con asociacién VACTERL durante el primer afio de
vida es de 80%.

2. Las principales complicaciones en los nifios con asociacion VACTERL durante
el primer ano de vida son reflujo gastroesofagico, incontinencia fecal, falla

cardiaca e infecciones urinarias.

3. Las malformaciones cardiacas son las que ocasionan mayor letalidad en los

ninos con asociacion VACTERL.
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OBJETIVOS

1. Realizar curvas de sobrevida en los pacientes con diagndstico de asociacion
VACTERL en el primer afo de vida.

2. ldentificar la morbilidad secundaria a la enfermedad de fondo en los pacientes
con asociacion VACTERL, en el primer afio de vida.

3. ldentificar la malformacién indice que mas influye para la sobrevida en los
ninos con asociacion VACTERL?
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MATERIAL Y METODOS
Lugar de estudio: El estudio se realizé en la UMAE, Hospital de Pediatria del Centro

Médico Nacional Siglo XXI del Instituto Mexicano del Seguro Social, centro

hospitalario de tercer nivel de atencion médica, el cual cuenta con una unidad de

cuidados intensivos neonatales, con 24 camas, donde se reciben pacientes

provenientes de los hospitales generales de zona del sur del Distrito Federal y de los

estados de Chiapas, Guerrero, Morelos y Querétaro.

Diseino: Descriptivo, retrospectivo.

CRITERIOS DE SELECCION DE LA MUESTRA

Criterios de inclusion

1.

Todos los pacientes con diagnéstico de asociacion VACTERL. Se considerd
este diagnostico cuando existieron tres o mas malformaciones entre las que
se incluyeron: vertebrales, anorrectales, cardiacas, traqueoesofagicas, renales
y de extremidades. >*

Que hayan egresado del servicio de UCIN del hospital de pediatria del CMN
SXXI de enero de 1999 a agosto de 2003.

Sexo masculino, femenino e indiferenciado.
Recién nacidos prematuros y a término.

Con seguimiento en la consulta externa de cirugia pediatrica, cardiologia,

urologia, ortopedia o rehabilitacion.

Il. Criterios de exclusion

N O~

. Pacientes que no ingresaron a la unidad de cuidados intensivos neonatales.

Pacientes fuera del periodo de estudio.

11 Mateos/ Garcia/ Franco
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lll. Criterios de eliminacion

1. Pacientes de quienes no se encontré el expediente clinico o que no contaron
con por lo menos el 80% de la informacion requerida para la presente
investigacion.

2. Pacientes sin seguimiento en la consulta externa.

POBLACION DE ESTUDIO

Se estudiaron a todos los pacientes que egresaron de la unidad de cuidados
intensivos neonatales con diagnéstico de asociacion VACTERL durante el periodo
comprendido entre enero de 1999 y diciembre de 2003. Para la identificacion de los
casos primero se revisaron las libretas con que cuenta el servicio de UCIN y se
registraron los que tenian diagndstico de egreso de asociacion VACTERL, también
se revisaron los expedientes de los pacientes que tuvieron alguna de las
malformaciones indice (atresia esofagica, malformacién anorrectal, y cardiopatia

congénita) para investigar si se trataba de asociacion VACTERL.
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DEFINICION OPERATIVA DE VARIABLES Y ESCALAS DE MEDICION

Variable Definicion operativa Escala de
Medicién

Edad de ingreso Se registré la edad en dias que tenia el paciente Cuantitativa
a su ingreso a la UCIN, si el ingreso fue en las discreta
primeras 24 h de vida se consider6 como su
primer dia.

Género Se registré si el paciente pertenecia al género Cualitativa
masculino, femenino o indiferenciado, de acuerdo
a las caracteristicas de los genitales externos.

Edad gestacional Se recabd la edad de gestacion del paciente, la Cuantitativa
cual se evalué por el método de Ballard o discreta
Capurro, se registré en semanas y se tomd del
expediente clinico.?*

Peso al nacer Se anoté el peso en gramos del RN obtenido a su Cuantitativa
nacimiento, se tomé de la historia clinica. continua

Talla al nacer Se registré la longitud, cabeza-talon que se Cuantitativa
obtuvo al nacimiento, se registré en centimetros, continua
el dato se tomo de la historia clinica.

Via de nacimiento Se registré el tipo de nacimiento del paciente Cualitativa
(vaginal o cesarea), el dato se recabd de la
historia clinica.

Edad materna Se registro la edad de la madre al nacimiento del Cuantitativa
paciente, se registré6 en afios y se tomd de la discreta
historia clinica.

Ultrasonido prenatal |Se registré si se realizd ultrasonido durante el Cualitativa
embarazo y los hallazgos reportados; los datos se
tomaron de la historia clinica.

Hermanos con Se investigd si el paciente tenia antecedente de Cualitativa

malformaciones tener algun hermano con malformaciones
congeénitas, o con asociacion VACTERL, en caso
de presentarlo se registré el tipo de malformacion.
Los datos se tomaron de la historia clinica.

Cariotipo Se recabd el dato en caso de haberse realizado Cualitativa
cariotipo al paciente para descartar afeccién
familiar, se tomo del expediente clinico.

Malformacion indice | Se registré la malformaciéon que sobresalié al Cualitativa

momento del diagndstico y que motivo el ingreso
ala UCIN.

13
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Tratamiento
quirurgico

Complicaciones
intrahospitalarias

Sepsis

Estancia en la UCIN

Edad de egreso

Peso al egreso

Talla al egreso

Se registré el tipo de cirugia realizada en los
pacientes que lo ameritaron (ej. plastia esofagica,
afrontamiento de cabos esofagicos, descenso
sagital, colostomia, etc.).

Se registraron todos los eventos que
condicionaron mala evolucion posterior al manejo
médico y/o quirdrgico o durante la estancia
hospitalaria (ej. dehiscencia de anastomosis,
infeccion del sitio quirdrgico, neumotodrax,
colestasis, etc.)

Se registré6 si el paciente presentd infeccién
durante su estancia hospitalaria. Se considerd
como sepsis la presencia de hipertermia o
hipotermia, taquicardia, evidencia de infeccion y
por lo menos uno de los siguientes signos de
inicio de disfuncién organica: estado mental
alterado, hipoxemia, pulsos débiles o incremento
del lactato sérico.”® Los datos se registraron a
partir del expediente clinico.

Se registraron los dias totales de hospitalizacion
en la unidad de cuidados intensivos neonatales.

Se registré la edad en dias del paciente al darse
de alta a su domicilio o a algun hospital general
de zona.

Se registr6 el peso del paciente a su egreso
hospitalario. El dato fue recabado del expediente
clinico.

El peso se llevd a tablas percentilares, para los
neonatos prematuros se usaran las tablas de
Marks? para crecimiento de prematuros enfermos
y para los de término se usaron las curvas de
crecimiento de Babson.?’

Se registré la talla del paciente a su egreso
hospitalario, se registrd en centimetros y se
recabo de su expediente.

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa

discreta

Cuantitativa
continua

Cuantitativa
continua

14
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Motivo de egreso de
la UCIN

Seguimiento de peso
y talla.

Morbilidad

Se registré la causa por la que se egreso el
paciente, ya sea por mejoria o defuncion, y en
este Ultimo caso se anotd la causa del
fallecimiento.

Se registrd el peso y la talla a los 6 meses y al
afo de edad y se percentilaron usando las tablas
de crecimiento del Centro Nacional para la
Prevencion de Enfermedades Croénicas vy
Promocién de la Salud (2000). De acuerdo a la
percentila en que se encontraron se clasificaron
en tres categorias: adecuado, bajo o alto.?®

Se registraron las enfermedades relacionadas
con la patologia de base durante el primer afio de
vida, ejemplo:

Reflujo gastroesofagico. Consiste en el regreso
del contenido gastrico hacia el es6fago por una
disfuncion del esfinter esofagico inferior o de la
motilidad del eséfago, con sintomas como vomito
frecuente y regurgitacion postprandiales, rechazo
a la via oral, irritabilidad, apnea, estridor,
hiperreactividad de la via aérea, infecciones
broncopulmonares recurrentes y falla para crecer.
Para el diagndstico ademas de los datos clinicos,
se utilizaron como pruebas de gabinete la serie
esofagogastroduodenal, pHmetria ylo
gammagrama esofagico.?

Fistula traqueoesofagica recidivante. Recurrencia
de la fistula traqueoesofagica posterior a la
ligadura quirurgica, presentando paso de saliva y
alimento a la via aérea.

Trastornos neuroloégicos. Alteraciones
neuroldgicas secundarias a la patologia de fondo,
como crisis convulsivas, retraso en el desarrollo
psicomotor, etc.

Incontinencia urinaria Se considerd cuando habia
salida de orina en forma continua. *°

Infeccion urinaria: Se considerd infeccion de vias
urinarias cuando el examen general de orina
mostrara alteraciones como pH alcalino,
leucocituria, hematuria, y/o el urocultivo se
reportara con mas de 100 mil unidades
formadoras de colonias (UFC). *' El dato se tomé
del expediente clinico.

15
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Rehospitalizaciones
en el primer afio de
vida

Condicioén en el
primer afio de vida
(SOBREVIDA)

Edad de defuncién

Cirugias en el primer
ano de vida

Tipo de cirugia

Lugar de defuncién

Incontinencia fecal: Incapacidad para controlar la
eliminacion del contenido rectal. Se considerd
esta alteracion cuando habia salida continua de
material fecal. *?

Se registr6 el niumero de veces que el nifio
requirié hospitalizacién como consecuencia de su
enfermedad de fondo, posterior al egreso inicial y
el motivo de las mismas.

Se registré si el nifio estaba vivo al primer ano de
vida y en caso de fallecimiento se anoto la edad
de la defuncién y esto se consideré el tiempo de
sobrevida. También se registréo la causa de la
defunciéon. Los datos se obtuvieron del
expediente clinico.

Se registré la edad del paciente, en meses, al
momento de la defuncion.

Se reqgistr6 el numero de intervenciones
quirurgicas durante el primer afio de vida. Los
datos se obtuvieron del expediente clinico.

Se anoté el tipo de cirugia realizada durante el
primer afo de vida tomando los datos del
expediente clinico.

Se registré el lugar donde ocurrié la defuncién, es
decir, en su domicilio o en el hospital.

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa

discreta

Cualitativa

Cualitativa
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DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

e Se estudiaron los pacientes ingresados en la unidad de cuidados intensivos
neonatales en el periodo comprendido entre enero de 1999 a diciembre del
2003.

e Los pacientes se identificaron a partir de la libreta de ingresos y egresos con
que cuenta el servicio de UCIN, identificando los pacientes con anomalias
cardiacas, atresia de esdfago, malformacién anorrectal, y los que egresaban
con diagnéstico de asociaciéon VACTERL.

e Posteriormente se acudio al archivo clinico del hospital para la revision de los
expedientes. El seguimiento fue durante el primer afio de vida. Los pacientes
que no acudieron al seguimiento por consulta externa se localizaron por via
telefonica.

e Los datos se anotaron en una hoja disefiada especificamente para el estudio
(anexo 1).

e Al contar con todos los datos se ingresaron en una base de datos.

e Se realiz6 el andlisis, usando el programa estadistico SPSS version 10.0
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ANALISIS ESTADISTICO

Para el analisis estadistico se uso6 estadistica descriptiva, para la descripcidén general
de los pacientes, utilizando medidas de tendencia central y de dispersion, se calculd
la mediana e intervalo debido a que la distribucion de la poblacién no fue semejante
a la normal. Se calcularon también frecuencias y porcentajes. Para el analisis de

sobrevida se uso el método de Kaplan y Meier.

RECURSOS

Humanos: Participaron en el estudio el tesista (residente de 2° afio de neonatologia),
el tutor de tesis (médico adscrito a la UCIN) y un colaborador (cirujano pediatra
neonatal).

Fisicos: Se utilizaron los recursos con los que cuenta el hospital para la atencion
integral de los pacientes con asociacion VACTERL.

Financieros: Los gastos que se derivaron de la presente investigacion fueron

financiados por los mismos investigadores.

ASPECTOS ETICOS

Todos los procedimientos estuvieron de acuerdo con lo estipulado en el reglamento
de la ley general de salud en materia de investigacion en salud, titulo segundo,
capitulo |, articulo 17, fraccion |, que la clasifica como investigacion sin riesgo. >

El protocolo fue aprobado por el comité de investigacion y ética del Hospital de
Pediatria, con el numero de registro 2004-3603-0013.
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RESULTADOS

Durante el periodo de estudio se identificaron 77 casos con asociacion VACTERL; se
incluyeron en el estudio 51, debido a que en los 26 restantes no se encontraron los
expedientes clinicos. En 23 casos se solicitaron algunos datos por via telefonica.

De los 51 casos que se analizaron, 56.9% fueron del sexo masculino. La via de
nacimiento fue vaginal en 58.8%. En 24 pacientes se realiz6 ultrasonido prenatal, en
87.5% (n=21) fue normal, en 8.3% (n=2) se reportd polihidramnios, y en 2% (n=1)
oligohidramnios. Los nifios con antecedente de polihidramnios tuvieron atresia de
esofago y el que presentd oligohidramnios tuvo agenesia renal.

Ninguno de los nifios tuvo antecedente de hermanos con malformaciones
congénitas. El cariotipo postnatal solo se realizé en dos pacientes (3.9%), los cuales
se reportaron normales.

La mediana de la edad de ingreso fue de 1 dia, de la edad gestacional de 38
semanas, del peso al nacer de 2900 g, de la edad materna de 28 afios, de la
estancia en la UCIN de 17 dias y del numero de rehospitalizaciones de 1 ocasion.

La malformacion indice que presentaron los pacientes, es decir, aquella que motivd
su traslado al hospital donde se realizé el estudio fue malformaciéon anorrectal en
37.3%, atresia esofagica 33.3%, congénita 27.5% y de extremidades (displasia
radial) en 2% (Tabla 1).

En la tabla 2 se muestra el total de malformaciones que presentaron los pacientes.
Las malformaciones vertebrales se presentaron en 30 pacientes (58.8%), las mas
frecuentes fueron hemivértebras en 20, displasia costal en 5 y displasia sacra en 4.
Las malformaciones anorrectales ocurrieron en 21 pacientes (41.2%); 17 con
malformacion anorrectal alta y 4 con malformacion anorrectal baja.

En 41 (80.3%) de los pacientes se identifico alguna malformacion cardiaca; las mas
frecuentes fueron comunicacion interventricular (n=27), atresia pulmonar (n= 3) y
doble via de salida del ventriculo derecho (n= 3).

Las malformaciones traqueoesofagicas se presentaron en 20 pacientes (39.2%), 19

tuvieron atresia de esofago tipo 11l y uno tipo Il
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Treinta y seis pacientes (70.5%) tuvieron malformaciones renales, entre las que se
encuentran hipoplasia renal (n=19), ectasia renal (n=9) y displasia quistica (n=5)
entre las mas frecuentes.

Diez pacientes (19.6%) tuvieron malformaciones de extremidades, las mas
frecuentes fueron displasia radial (n= 7), agenesia radial (n= 2) y agenesia de pulgar
(n=1).

Se encontraron otras malformaciones en 16 pacientes (31.3%), siendo las mas
frecuentes: polidactilia en 7 (13.7%), clinodactilia en 5 (9.8%), hipoplasia escrotal e
hipospadias en uno (2%).

En 41 (82.3%) pacientes se realiz6 algun tipo de tratamiento quirargico; las cirugias
mas frecuentes fueron plastia esofagica (29.4%), colostomia (27.4%) y cirugia
cardiaca (7.8%).

Siete pacientes (13.7%) tuvieron alguna complicacién quirdrgica. Las mas frecuentes
fueron dehiscencia de la plastia esofagica (3.9%) y recoartacion de aorta (3.9%).
(Tabla 3).

Dieciocho pacientes presentaron sepsis y solo en 5 se aislé el microorganismo
causal. En 14 pacientes ocurrieron otras complicaciones hospitalarias como
neumonia (9.8%), falla cardiaca (5.9%), e hipertension arterial sistémica (3.9%)
(Tabla 4).

Durante la hospitalizacién en la etapa neonatal, 98% de los nifios se egresaron vivos,
sélo se presentd una defuncion en esta etapa (2%).

Durante el seguimiento en el primer afio de vida, 35 nifios (68.6%) tuvieron alguna
rehospitalizacion; los motivos mas frecuentes de las mismas fueron cierre de
colostomia en 18, falla cardiaca en 8 y estenosis esofagica en 4. (Tabla 5).

La morbilidad en el primer afio de vida se presentd en 64.7% (n= 33) de los
pacientes. En la tabla 6 se muestra la morbilidad de acuerdo a la malformacion de
base, en donde destaca lo siguiente:

De los pacientes con atresia de es6fago (n=20), 16 tuvieron reflujo gastroesofagico; y
4 estenosis esofagica.

De los pacientes con malformacion anorrectal alta (n= 17) uno presenté incontinencia

fecal, fistula rectal y absceso anal.
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Los nifios con malformaciones renales (n= 36), 6 tuvieron infeccion de vias urinarias,
y 8 insuficiencia renal aguda.

Los nifios con malformaciones cardiacas (n= 41), 12 tuvieron falla cardiaca
congestiva, y uno presentd dafio neuroldgico secundario a hipoxia por paro
cardiorrespiratorio posterior a cirugia cardiaca.

En cuanto al peso y la talla a los 6 meses de edad, en 4 pacientes no se tuvo el dato,
tres por defuncion antes de esta edad y en uno porque el dato no estaba consignado
en el expediente. De los 47 pacientes en quienes se tuvo seguimiento, el peso se
encontrd entre la percentila 3 y 75 en 89.4% (n=42) y la talla en esas mismas
percentilas en 95.8% (n= 45). (Figuras 1y 2).

Al ano de edad las percentilas de peso se encontraron entre la 3 y la 50 en 97.9% de
los nifios y de la talla entre la 5 y la 75 en 89.4%. (Figuras 1y 2).

En la tabla 7 puede observarse el numero de pacientes que estuvieron por debajo del
percentil 3 en peso y talla a los 6 meses y al afio de edad, de acuerdo a la
malformacion indice.

La sobrevida al afo de edad fue de 94.1% (figura 3).

Las defunciones (n=3) ocurrieron una en el primer mes (25 dias), una en el segundo
mes (40 dias) y otra en el 5° mes de vida (150 dias). Los tres nifilos que fallecieron
tuvieron cardiopatia congénita como malformacién indice (uno tuvo doble via de
salida del ventriculo derecho con conexién andmala total de venas pulmonares, otro
atresia de la arteria pulmonar con hipoplasia severa de ramas pulmonares ademas
tuvo rindbn en herradura y ectasia renal y el tercero hipoplasia del arco adrtico
ademas de displasia quistica renal). La causa de defuncion fue choque cardiogénico

en los tres casos; todas defunciones ocurrieron en el hospital.
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DISCUSION

El numero de pacientes estudiados es similar a lo reportado en diversos estudios, asi
como lo reportado en la distribucidn por sexo. En cuanto a la edad gestacional, la
mayoria de los pacientes fueron a término, como lo reportado. La edad materna
encontrada con mayor frecuencia coincide con lo que se ha encontrado en otros
estudios, sin preferencia en mujeres muy jévenes o mayores. 2%

El ultrasonido prenatal se realizd en 47% de los pacientes, sin embargo solo se
detectaron alteraciones como polihidramnios en dos nifios con atresia de esoéfago, y
en el que se encontré oligohidramnios no se identificd la agenesia en forma prenatal,
en la mayoria se report6 como normal sin identificar las malformaciones renales o
cardiacas, a diferencia de lo reportado en la literatura, donde se ha hecho el
diagnostico prenatal en varias de las malformaciones. °

Los hermanos de los pacientes estudiados no presentaron malformaciones, a
diferencia de reportes en la literatura en los que se menciona asociacion VACTERL
familiar o ligada al X. En 96.1% de los pacientes estudiados no se realiz6 cariotipo y
en los dos que se realizé se encontré normal, a diferencia de lo que se ha reportado
en la literatura de algunos casos con alteracion cromosémica como delecién del
cromosoma 13, 6y 9. 373

En el presente reporte la malformacion indice, es decir la que se identific6 como
alteracion principal y que condiciono el ingreso a un hospital de tercer nivel fue la
malformacion anorrectal, seguida de atresia de eséfago. Esto no se ha reportado en
la literatura, sin embargo, es importante considerarlo, ya que esto implica que en los
nifios que ingresan con este tipo de malformaciones deben buscarse otras para
descartar o apoyar el diagnostico de asociacion VACTERL.

Predominaron las malformaciones cardiacas, seguidas de las renales, coincidiendo
con lo reportado; aunque en algunos estudios se menciona con mayor frecuencia a
las malformaciones renales y posteriormente las cardiacas, ademas de que algunos
autores reportan una gran frecuencia de malformaciones genitourinarias, las cuales

en muchas ocasiones no se buscan intencionadamente. %1%3¢
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De las malformaciones cardiacas los defectos septales fueron los mas frecuentes
como se reporta en la literatura, seguida de atresia de la arteria pulmonar, y en
menor proporcién cardiopatias complejas. '+

Los pacientes estudiados requirieron cirugia en 82.3%, semejante a lo que reportan
otros autores, con una frecuencia que va desde 60 a 90% de los pacientes. Las
cirugias realizadas fueron de acuerdo a la malformacion presentada, coincidiendo
con diversos estudios donde la cirugia mas frecuente es la plastia de esdéfago
seguida de la plastia anal. Sélo 13.7% presentaron complicaciones quirurgicas, en
los estudios reportados no se menciona este dato, que es importante en el
seguimiento de estos pacientes. Al igual que lo que se ha reportado, la sepsis es una
complicacion frecuente en estos pacientes. """

La morbilidad durante el primer aino de vida predominé en los portadores de
malformaciones traqueoesofagicas y cardiacas como se reporta en la literatura,
siendo las cardiacas las que condicionan mayor problema en la evolucién de estos
pacientes. Otra de las malformaciones que presentd una morbilidad considerable
fueron las renales, entre las que destacaron la falla renal y las infecciones de vias
urinarias (IVU), esta ultima por el disefio del presente estudio podrian presentar
subregistro, es decir, que no todos los eventos de IVU fueron consignados en los
expedientes; en las malformaciones anorrectales las complicaciones se presentaron
con menor frecuencia. En los estudios en los que se ha abordado el tema de
sobrevida en estos pacientes no se habian considerado estos aspectos en el
seguimiento. "4

Debido a que el tiempo de seguimiento realizado en los pacientes fue insuficiente
para evaluar secuelas secundarias a las malformaciones esqueléticas como
alteraciones en la bipedestacién, marcha y problemas posturales, no pudimos
documentar dichos trastornos.

Las rehospitalizaciones fueron en gran medida para continuar el manejo quiruargico
(por ejemplo cierre de colostomia), como se menciona en algunos estudios de
seguimiento quirdrgico. "

El seguimiento del crecimiento en los pacientes a los 6 meses de edad mostr6 poca

afeccién en peso y talla, semejante a lo que referido en la literatura donde se ha
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encontrado alteracién en 30-40% de los nifios. Al afo de edad se encontrd
recuperacion en el peso y aumento de la afeccion en la talla; lo que coincide con los
reportes publicados en los que el peso muestra recuperacién, pero la talla no.
Aunque en este estudio debido a que los datos fueron extraidos del expediente
clinico, es muy probable que estos datos (peso y talla) estén sesgados (sesgo de
medicion) ya que no fueron realizados por la misma persona ni con el mismo
instrumento en todos los pacientes ni en todas las mediciones. "%

La sobrevida fue de 94.1%, dentro del rango reportado por otros autores, quienes
reportan una sobrevida que va desde 60% 100%. ®791012:23

Las defunciones fueron en pacientes portadores de cardiopatia compleja y la causa
principal de defuncion involucraba a esta malformacion de base, semejante a lo
reportado en algunos estudios donde las principales causas son cardiacas, renales y

por sepsis. %91
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CONCLUSIONES
1. Las principales malformaciones en los pacientes estudiados con asociacion
VACTERL fueron las cardiacas y de estas las mas frecuentes fueron los defectos

septales.

2. La sobrevida en el primer afio en los pacientes con asociacion VACTERL fue

elevada, de 94.1%, semejante a lo reportado

3. La morbilidad en el primer afio de vida fue elevada, se present6 en 64.7% de los

pacientes.
4. La mayor frecuencia de morbilidad se presentd en los nifios con cardiopatias
congénitas y con atresia de esofago, siendo el reflujo gastroesofagico y la falla

cardiaca las mas frecuentes.

5. La malformacién indice que mas influyd en la sobrevida de los nifios con

asociacion VACTERL fue la malformacién cardiaca.
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Caracteristica de los recién nacidos.

Tabla 1

Variables Mediana Intervalo
Edad de ingreso (dias) 1 1-3
Edad gestacional (semanas) 38 35-40
Peso al nacer (g) 2900 1850 - 3225
Edad materna (afos) 28 21-41
Estancia en UCIN (dias) 17 2-63
Numero de rehospitalizaciones 1 0-5
Frecuencia Porcentaje

Sexo

Femenino 22 43.1

Masculino 29 56.9
Via de nacimiento

Vaginal 30 58.8

Cesarea 21 41.2
Ultrasonido prenatal 24 47

Normal 21 87.5

Oligohidramnios 8.3

Polihidramnios 2 4.2
Malformacion indice

Malformacion anorrectal 19 37.3

Atresia esofagica 17 33.3

Cardiopatia 14 27.5

Extremidades 1 2.0
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Tabla 2
Distribucién de las malformaciones.
(n=51)

Variable Frecuencia Porcentaje
Malformaciones vertebrales 30 58.8
Hemivértebras 20 66.6
Displasia costal 5 16.6
Displasia sacra 4 13.3
Displasia lumbar 1 3.3
Malformaciones anorrectales 21 411
Malformacion anorrectal alta 17 80.9
Malformacion anorrectal baja 4 19
Malformaciones cardiacas 41 80.3
Comunicacion interventricular 27 65.8
Atresia de pulmonar 3 7.3
Doble via de salida del ventriculo derecho 3 7.3
Estenosis pulmonar / CIV 2 4.8
Hipoplasia del arco adrtico 2 4.8
Transposicion de los grandes vasos 1 2.4
Tetralogia de Fallot 1 2.4
Malformaciones traqueoesoéfagicas 20 39.2
Atresia esofagica tipo lll 19 95
Atresia esofagica tipo Il 1 5
Malformaciones renales 36 70.5
Hipoplasia renal 19 52.7
Ectasia renal 9 25
Displasia quistica renal 5 13.8
Hidronefrosis 1 2.7
Rifiones en herradura 1 2.7
Agenesia renal 1 2.7
Malformaciones de extremidades 10 19.6
Displasia radial 7 70
Agenesia radial 2 20
Agenesia de pulgar 1 10
Otras malformaciones 16 31.3
Polidactilia 7 43.7
Clinodactilia 5 31.2
Hipoplasia escrotal 1 6.2
Hipospadias 1 6.2
Luxacién congénita de cadera 1 6.2
Microtia 1 6.2
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Tabla 3

Cirugias realizadas

Variables Frecuencia Porcentaje
Tratamiento quirurgico 42 82.3
Colostomia 14 27.4
Plastia esofagica 15 29.4
Cirugia cardiaca 4 7.8
Plastia anal 3 5.8
Plastia esofagica y colostomia 2 3.9
Plastia esofagica y anal 1 2.0
Plastia esofagica y cirugia cardiaca 1 2.0
Cirugia cardiaca y colostomia 1 2.0
Gastrostomia 1 2.0
Complicaciones quirurgicas 7 13.7
Dehiscencia de plastia esofagica 2 3.9
Recoartacion de aorta 2 3.9
Fistula esofagica recidivante 1 2.0
Estenosis de la plastia de arco adrtico 1 2.0
Neumotorax 1 2.0
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Tabla 4

Tipo de complicaciones en UCIN.

Variables Frecuencia Porcentaje
Complicaciones en UCIN 23 45
Sepsis 18 78.2
Neumonia 5 21.7
Falla cardiaca 3 13
Hipertension arterial sistémica 2 8.6
Falla renal 1 4.3
Paro cardiorrespiratorio 1 4.3
Neumotorax 1 4.3
Enterocolitis necrosante 1 4.3

NOTA: Nueve pacientes tuvieron mas de una complicacion durante su estancia en UCIN.
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Tabla 5.
Motivo de rehospitalizaciones en el primer aio de edad.
Variables Frecuencia Porcentaje
Rehospitalizacién 35 68.6
Cierre de colostomia 18 35.3
Falla cardiaca 8 15.6
Estenosis esofagica 4 7.8
Cirugia cardiaca 3 5.9
Cierre de ileostomia 1 2.0
Falla renal 1 2.0
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Tabla 6.
Morbilidad en el primer afno de vida de acuerdo al tipo malformacion.
Morbilidad Frecuencia Porcentaje

Atresia de eséfago (n=30) 20 66.6

Reflujo gastroesofagico 16 80

Estenosis esofagica 4 20
Malformacion anorrectal alta (n=17) 1 5.8

Incontinencia fecal, fistula rectal y absceso anal 1 100
Malformacion renal (n= 36) 14 38.8

Infeccién de vias urinarias 6 42.8

Insuficiencia renal aguda 8 57.1
Malformacion cardiaca (n=41) 12 29.2

Falla cardiaca 12 100
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Tabla 7.
Peso y talla por debajo de la percentila 3, por tipo de malformacion en los nifios en

los que se llevo seguimiento hasta el afio de vida.

(n=47).
Malformaciones Peso6m | Talla6m | Peso1ano | Talla1aho
n % n % n % n %

Vertebrales (n=26) 4 153 2 7.6 0 0 4 15.3
Anorrectales (n=20) 2 10 0 0 1 5 1 5
Cardiacas (n=37) 4 108 2 5.4 1 2.7 5 13.5
Traqueoesofagicas (n=19) 4 21 1 5.2 0 0 3 15.7
Renales (n=34) 3 8.8 1 2.9 1 2.9 2 5.8
Extremidades (n=8) 1 12.5 0 0 0
Otras malformaciones 2 125 0 0 0
(n=16)
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