Asociacion VACTERL

Juan Manuel Soriano Fuentes (Rotatorio Pediatria)
Tutora: Dra. Eva M2 Garcia Cantd (Neonatologia)
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Anamnesis

RNT (38) AEG (2680g), Vardn de 6 ddv remitido desde otro hospital
Sospecha de fistula tragueoesofagica en contexto de sindrome
polimalformativo

Antecedentes gestacionales y perinatales

« Gestacion Alto Riesgo: preeclampsia, arteria umbilical Unica y labio leporino (20sg)

« Cribado 1° trimestre alto riesgo trisomia 18, 13, 21. Amniocentesis y array normal (46 XY)

« Parto: Cesarea, Apgar: 7/8. Escaso esfuerzo respiratorio. CPAP + FiO2 40%

« Ingreso Unidad Neonatal: 48 hdv episodio de atragantamiento y desaturacion

 EF: labio leporino unilateral severo, pabellébn derecho distrofico, hipertelorismo, pulgar

derecho hipopléasico, hipospadias distal
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Diagnostico diferencial

Sindrome polimalformativo en RN vivo

O Sindrome Baller-Gerold (craneosinostosis)

O Sindrome CHARGE (coloboma, atresia de coanas, deterioro neurocognitivo)
Q Sindrome Currarino

O Sindrome de microdelecion 22g11.2

O Anemia de Fanconi (anormalidades hematologicas y de pigmentacion)
O Sindrome de Feingold (deterioro cognitivo)

O Sindrome de Fryns (deterioro cognitivo)

O Asociacion MURCS (sindactilia y pérdida auditiva)

O Espectro oculo-auriculo-vertebral (deterioro cognitivo)

O Sindrome Opitz G/BBB

O Sindrome Pallister-Hall

d Sindrome Townes-Brocks

0 VACTERL con hidrocefalia (hidrocefalia)
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Pruebas complementarias

Rx torax: hemitérax derecho con multiples anomalias
morfologicas y de fusion costales derechas, hemivértebras
dorsales y cervicales

Serie 6sea: Sinostosis sutura lambdoidea derecha y ausencia del
pulgar derecho

Transito intestinal: contraste en arbol bronquial por fistula
tragueoesofagica -
Broncoscopia: por fistula tragueoesofagica
Ecocardiografia: CIA tipo OS

Eco cerebral: normal

Eco abdominal: normal, no alteraciones renales
Eco lumbosacra (canal medular): normal
Estudio oftalmoldgico: sin alteraciones
Estudio genético: pendiente de resultados
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Tratamiento

o Fistula tragueoesofagica: Cirugia reparadora a las 24h del ingreso (7ddv).
Dieta absoluta (5 dd post 1Q) ,Sonda NG con aspiracion, Nutricién parenteral,
Antibioterapia profilactica

o Labio leporino unilateral severo con fisura alveolar: cirugia plastica diferida
(3mdv)

o Malformaciones 0seas: cirugia ortopédica diferida

o Craneosinostosis lambdoidea derecha + plagiocefalia izq: tratamiento diferido
por neurocirugia

o CIAtipo OS: seguimiento por Cardiologia pediatrica

Evolucion

Postoperatorio sin incidencias

Extubacion 1° Post 1Q. Estridor inspiratorio leve que persiste al alta
Seguimiento por ORL

Nutricion enteral por SNG inicial y posterior por succion (completa a
los 17dd post 1Q) con tetina estandar o Haberman.

Transito intestinal (10° Post IQ): no fugas anastomoticas

Potenciales auditivos automaticos: normales.
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Asoclacion VACTERL

« Asociacion de malformaciones congeénitas

 Incidencia anual 1/10.000 a 40.000 RN vivos

* Presencia de al menos tres malformaciones

« Etiologia desconocida, asociacion esporadica

* Pueden ser detectadas a partir de la semana 18 de gestacion

V: defectos vertebrales (60-80%)

A: ano imperforado/atresia anal (55-90%)

C. defectos cardiacos (40-80%)

TE: fistula traqueo-esofagica (50-80%) con o sin atresia esofagica
R: anomalias renales (50-80%)

L: anomalias en las extremidades (40-50%)
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CONCLUSIONES

Asociacion de malformaciones congénitas de etiologia desconocida, y de
naturaleza esporadica en 90% de los casos, aunque existe cierta
asociacion familiar en un subgrupo de pacientes

En un futuro proximo gracias a los avances en investigacion genética es
posible que se encuentran las causas del VACTERL

El diagnostico prenatal es un desafio, sin embargo ciertos defectos pueden
sugerir la asociacion (polihidramnios, colon dilatado, anomalias
vertebrales, extremidades...) y determinarse mediante ecografia

El descubrimiento prenatal de arteria umbilical Unica puede ser el primer
signo para el diagnostico

No produce deterioro cognitivo, si existe pensar en diagnostico alternativo
El manejo de los pacientes con asociacion VACTERL se centra en la

correccion quirurgica de las anomalias congénitas (MAR,FTE) en el
periodo neonatal inmediato y posterior manejo médico de las secuelas

Gracias a las modernas técnicas quirurgicas y las UCIN, los nacidos con la
asociacion VACTERL han mejorado su prondstico
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Equipo Multidisciplinar

Pediatria

N

Pediatrica

Cirugia

Otorrinolaringologia

Traumatologia

Neurocirugia infantil

Cirugia
Plastica

Cardiologia
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