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Informe de casos
Malformación renal tipo asociación de VACTERL. Presentación de un caso

[VACTERL association type renal malformation. Presentation of a case]
Gabriela Ponte Jaén
Hospital de la Caja de Seguro Social. Panamá, Rep de Panamá.

Resumen
La asociación de VACTERL (es un acrónimo, V= anomalías vertebrales, A = atre­
sia anal, C= defectos cardíacos, T= anomalías traqueales, E = atresia esofágica, 
R= anomalía renal, L= otras anomalías en las extremidades) es poco frecuente, 
sin embargo, es una patología con una alta morbi­mortalidad asociada. Se trata 
de paciente masculino de 30 años con asociación de VACTERL, que ha superado 
su expectativa de vida, basada en su diagnóstico. Sin embargo, no ha salido ile­
so, puesto que se encuentra padeciendo enfermedad renal crónica estadio 4, y 
está en tratamiento para hipertensión arterial y recambio de catéter JJ seriados.

Abstract
The association of VACTERL (it is an acronym, V= vertebral anomalies, A= anal 
atresia, C= cardiac defects, T= tracheal anomalies, E= esophageal atresia, R= re­
nal anomaly, L= other limb anomalies) is rare, however, it is a pathology with a 
high associated Morbi­mortality. This is a 30­year­old male patient with VAC­
TERL's association, who has exceeded his life expectancy, based on his diagno­
sis. However, he has not escaped unscathed, since he is suffering from stage 4 
chronic kidney disease and is under treatment for arterial hypertension and serial 
JJ catheter replacement.
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Introducción

La evidencia de una influencia ambiental que podría expli­
car un porcentaje de casos de asociación VACTERL es 
bastante escasa. Ciertas malformaciones VACTERL, par­
ticularmente malformaciones vertebrales, cardíacas y de 
las extremidades, se han encontrado comúnmente en 
bebés de madres con diabetes mellitus (no siendo el caso 
en nuestro paciente) [1­2]. 

El objetivo de este trabajo es presentar el caso clínico de 
un paciente con asociación VACTERIL y ampliar los cono­
cimientos acerca de este desorden que afecta varios sis­
temas del cuerpo, despertando así el interes por esta 
patología.

Descripción del caso
Se trata de paciente masculino de 30 años, proveniente 
de la ciudad de Panamá. Se niegan antecedentes de in­
fección durante el embarazo, ingesta de medicamentos, o 
exposición a radiaciones. Refiere el paciente que no re­
quirió maniobras de resucitación al momento del naci­
miento. Se niegan lazos de consanguinidad entre los 
padres. Se niegan enfermedades o malformaciones en 
otros miembros de la familia.

A través de los años se le han realizado diferentes inter­
venciones quirúrgicas, empezando a los 10 días de naci­
do donde se realiza una colostomía, a los 6 meses de 
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vida se extrae lipoma medular; fijación de pie izquierdo 
en equino varo al año; se corrige diástasis de la sínfisis 
del pubis a los 2 años; se realiza formación de acetábulo 
y colocación de fémur izquierdo a los 2 años; se realizan 
#3 alargamientos uretrales en 1994, 1999, 2003; anorec­
toplastia en el 2000; se realiza intento fallido, en dos oca­
siones, de colocación de catéter doble J en 2018 por 
estrechez de la unión ureterovesical (nace con extrofia 
vesical) se realizó colocación de catéter doble J anteró­
grado derecho por radiología intervencionista en 2018. 

En 2019 se realiza reimplante uretral y colocación de 
stent uretral allium, posteriormente se realiza colocación 
de catéter doble J en diciembre de 2020 y abril 2021, últi­
mo colocado en agosto de 2021.

Tratamiento
Se debe garantizar corrección quirúrgica inicial de los de­
fectos que atenten contra la vida del recién nacido, tales 
como atresia esofágica y atresia anal.

Posteriormente se realizarán las siguientes correcciones 
quirúrgicas no urgentes que el paciente necesite, garanti­
zando el seguimiento y rehabilitación mediante terapias 
físicas y del lenguaje. 

Requiere ayuda en la parte de su desarrollo mental, debi­
do a las múltiples intervenciones que deben realizarse, 
sobre todo, tomando en cuenta que también pueden te­
ner problemas de autoestima.

En esta paciente se le colocó nuevo catéter doble J dere­
cho y sonda transuretral con la que permaneció solo 15 
días. Su medicación habitual es amlodipino 5mg 1 vez al 
día y oxibutinina 1mg 1 vez al día.

Discusión

La frecuencia real puede ser difícil de determinar porque 
se utilizan diferentes criterios de diagnóstico en diferentes 
estudios. Además, la combinación de VACTERL puede 
estar infra diagnosticada, especialmente en niños menos 
problemáticos. 

Los estudios han demostrado que los hombres pueden 
verse afectados con más frecuencia que las mujeres, pe­
ro no se ha identificado ninguna asociación con un área 
geográfica o grupo étnico específico. La asociación de 
VACTERL generalmente no es una enfermedad heredita­
ria y el riesgo de recurrencia en otro hijo del mismo padre 
es bajo [3]. 

La morbi­mortalidad y el pronóstico a largo plazo depen­
den directamente de la oportuna corrección quirúrgica ini­
cial de los defectos que pongan el riesgo la vida del 
recién nacido. La falla renal es una complicación grave y 
común, por tal motivo el diagnóstico prenatal es funda­
mental para mejorar el pronóstico de estos pacientes [4]. 
Sun Young­Ahn et al. Reporta que doce pacientes 
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Figura 1. Paciente con hipospadias. 

Defecto de nacimiento por el cual la abertura de la uretra 
(meato urinario) se encuentra en la parte inferior del pene, en 
lugar de la punta.

Figura 2. Colocación de sonda uretral

Se coloca sonda uretral vía salón de operaciones, debido a la 
dificultad de colocación de la misma, con la cual permanece 15 
días (agosto 2021).
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(100%) desarrollaron ERC estadio 2­5 durante el período 
de estudio (± 1.4 años). Ocho pacientes progresaron a 
ERT a una edad media de 8,5 ± 2,5 años [5].

Aunque esta asociación no amenaza la vida, el pronósti­
co es muy pobre, ya que fallece el 50­85 % de los niños 
en el primer año de vida y sólo sobrevive un 12 % [6].

Este paciente superó la esperanza de vida, sin embargo, 
se encuentra en falla renal, sus últimos laboratorios pre­
sentan una creatinina en 6.62 mg/dL, nitrógeno de urea 
120 mg/dL, TFG 10.30 mL/min/1.73m (agosto 2021). En 
este paciente entre las medidas que se podrían utilizar 
para evitar la progresión de la enfermedad seria la co­

locación de una sonda uretral a permanencia, considerar 
una nefrostomía, o iniciar hemodiálisis.

Han contemplado la posibilidad de un trasplante renal de 
donante vivo, que en su caso sería su madre, esta op­
ción aún está siendo evaluada. 

Entre sus medicaciones se encuentran amlodipino 5mg 1 
vez al día, oxibutinina 1mg 1 vez al día. Actualmente es 
miembro de una empresa en la que labora, culminó exito­
samente todos sus estudios, se graduó de derecho y 
ciencias políticas y aspira a continuar en ese ámbito.

Conclusión

La asociación de VACTERL es una patología poco fre­
cuente en la población general, con una incidencia repor­
tada de 1 por cada 10,000 a 40,000 recién nacidos vivos.

Con un pronóstico muy pobre, falleciendo el 50­85 % de 
los niños en el primer año de vida; es por eso que este 
caso en particular llama la atención, debido a la edad del 
paciente.

Beneficiados por correcciones quirúrgicas los pacientes 
podrían llegar a aumentar su expectativa de vida, como 
fue el caso del paciente presentado.

CONCLUSIONES

Figura 3. Imagen abdominal. 

Se evidencia abdomen del paciente, tras múltiples cirugías 
abdominales (agosto 2021).

Figura 4. Radiografía de abdomen y pelvis AP

Se muestra imagen radiográfica de abdomen y pelvis donde se 
evidencia escoliosis, colocación de tornillos para formación de 
acetábulo y colocación de fémur izquierdo. 

Tabla 1. Síntomas, defectos y porcentaje presentado

Mal formaciones más comúnmente presentadas en la 
asociación de VACTERL y su porcentaje de afectación en 
pacientes. 
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