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RESUMEN

Introduccion: La asociacion VACTERL se describe como la ocurrencia aleatoria de
malformaciones congénitas, incluyendo defectos vertebrales, atresia anal, fistula
traqueoesofagica con o sin atresia esofagica y displasia radial, defectos renales,
malformaciones cardiacas. Las malformaciones cardiacas mas comunes en 40-
80%: CIA, CIV, PCA, TF.

Objetivo: Conocer si existe un aumento en la mortalidad en pacientes con
VACTERL y si esta se asocia o0 no a la presencia de una cardiopatia congénita, en
los ultimos 10 afios (Enero del 2012 a Diciembre del 2022).

Materiales y Métodos: En un estudio comparativo, transversal, observacional,
descriptivo, retrospectivo. Utilizando la base de datos de archivo clinico electronico,
registros de cardiologia y cirugia del Hospital para el nifio Poblano, buscando casos
de asociacion VACTERL en el periodo comprendido de 2012 a 2022, el muestreo
fue de tipo no probabilistico, a conveniencia del investigador, se tomaron en cuenta
los nifios vivos y fallecidos que cumplian con almenos tres criterios para definir como
asociacion VACTERL y que contaran con una valoracion por cardiologia Pediatrica
asi como un ecocardiograma, se excluyeron todos aquellos que tuvieron menos de
tres criterios. Los datos obtenidos se organizaron en una base de datos de EXEL y
se presentaron en cuadros y graficas, las variables del estudio fueron: Variable
independiente: presencia o ausencia de cardiopatia (nominal, dicotomico) y la
variable dependiente: finado o vivo. Se compararon dos grupos: con cardiopatia y
sin cardiopatia y se determino la incidencia de presentacion de la misma en los
finado y vivos, se analizo el factor de malformaciones asociadas a mal pronostico.

Resultados: En un periodo de 10 afios se recabaron 16 pacientes con diagnostico
de VACTERL, las edades oscilan entre 1 dia a 10 afos de edad, el sexo femenino
fueron 7 y masculino 9, se presento cardiopatia congenita en 14 pacientes (87.5%).
De las cardiopatias asociadas a VACTERL en el HNP. La cardiopatia mas comun
encontrada en nuestra poblacion muestra fue CIA con un 40% de presentacion de
los casos, seguida de la CIV y PCA con un 30% de presentacion. En el 100% se
realiz6 diagnostico con ecocardiograma. Encontramos que de las asociaciones con
mayor mortalidad se encuentran la VAC, VACR y VTEL con una incidencia de 20%
cada una, sin embargo, lo que mas nos causa relevancia es que del 100% de las
asociaciones con mortalidad observada, el 80% esta relacionada con una
cardiopatia.

Conclusiones: De acuerdo a diversos estudios realizados a nivel internacional y a
nivel nacional, se ha observado que la presencia de cardiopatia en la asociacion
VACTERL es frecuente y que existe una determinada relacion entre la coexistencia
de algun tipo de cardiopatia y la mortalidad.



ANTECEDENTES GENERALES.

Alrededor de 3% de los nifios recien nacidos vivos tiene algun tipo de malformacion
congeénita; ésta puede ser unica o encontrarse asociada a otras anormalidades.(1)
En una determianda anomalia su significado es distinto si se presenta de manera
aislada o si se acompafa de alteraciones fisicas ocacionadas por multiples
anormalidades, pues ésta tienen diferentes modos de agrupacion, por lo que su
coexitencia obedece a distintas combinaciones entre si.(1)(2)

La clasificacion actual de las enfermedades con malformaciones congenitas
multiples considera cuatro grupos: sindrome, secuencia, complejo y asociacion, de
esta manera es posible tener el diagnostico clinico de estas dismorfias y su posible

explicacion fisiopatogénica.(1)

La definicion de sindrome es un grupo de signos y sintomas que colectivamente
indican o caracterizan una enfermedad; en este grupo las manifestaciones tienden
a ocurrir juntas y de cierta manera reflejan la presencia de una condicion particular
de causa conocidad cuyo mecanismo patogénico con frecuencia se ignora,
generalmente tiene una historia natural similar y el riesgo de recurrencia puede
obedecer a las leyes de la herencia; es decir las alteraciones suelen mostrar un

patron de combinacion mas o menos constante. (1)

La secuencia se considera como una anomalia primaria simple o un mecanismo
que actua como factor para desencadenar una serie de eventos que conducen al
paciente a una situacion caracterizada por anomalias multiples, relacionadas entre
si por un mecanismo de produccion en “cascada”. Las alteraciones clinicas pueden
comprender la afeccion de un dérgano o un sistema, o bien afectar 6rganos vy
sistemas por separado. Pueden presentarse como entidades unicas o coexistir con

otras, o bien anidarse en un sindrome cromosomico.(1)



La asociacion, incluye a entidades clinicas que se caracterizan por una combinacion
no ocasional o fortuita, de defectos congénitos; en ellas se incluyen entidades de la
clinica con dos 0 mas anomalias congénitas que ocurren juntas en mayor frecuencia
que lo esperado por azar. Los pacientes con estas malformaciones multiples
muestran diversos grados de afectacién y aunque pueden no tener todas las
alteraciones, tienen un numero importante de éstas; por otra parte, si los hallazgos
clinicos sugieren la asociacion, se debe buscar la posibilidad de que estén las otras
para integrar el diagnostico. La frecuencia de recurrencia de otros nifios con las
mismas anomalias es muy baja y el pronodstico generalmente depende del numero
de malformaciones y el grado de severidad de éstas, por lo que cada caso se debe

considerar de manera individual.(1)

Grupo Tiempo de Etiologia Fisiopatologia | Recurrencia
afeccion

Concepcion Conocida Ignorada Variable por
herencia

Complejo | Embriogenesis | Desconocida Ignorada Baja

Asociacion | Blastogenesis | Desconocida Ignorada Muy baja.

Tabla 1.- Propiedades de los grupos de malformaciones de acuerdo a la clasificacion. (1)



La asociaciéon VACTERL se describid por primera vez a principios de la década de
1970 como la co-ocurrencia no aleatoria de malformaciones congénitas, incluyendo
defectos vertebrales, atresia anal, fistula traqueoesofagica con o sin atresia
esofagica y displasia radial y renal. También se agregaron anomalias de
malformaciones cardiacas ("C") y extremidades ("L") distintas de anomalias
radiales, de tal manera que el término "VACTERL" se convirtié en el descriptor mas
comun.(3)(4,5)(2)

Como varios estudios han utilizado diferentes criterios diagnosticos y métodos de
determinacién, la incidencia es dificil de identificar. Los estudios han estimado que
la frecuencia es de entre 1/10.000 y 1/40,000 bebés (aproximadamente <1-
9/100.000 bebés).(3)(6)(5)

En general, no hay pruebas sdlidas de una mayor incidencia de asociacion con
VACTERL en ciertas areas del mundo o en poblaciones étnicas especificas. (3)(6)

En varios estudios, se han notificado anomalias vertebrales( 60-80%) incluyen
defectos de segmentacion, como hemivertebras, "vertebras de mariposa",
"vértebras de cuia" y fusiones vertebrales, vértebras supernumerarias o ausentes,
y otras formas de displasia vertebral, asi como acompafiados por anomalias de las

costillas.(3)

Las malformaciones anorrectales ocurre en aproximadamente el (55-90%) de los
pacientes y se concidera: ano imperfordo/atresia anal.(3)

De las malformaciones cardiacas mas comunes se pueden describir las mas

importantes y se presentan en 40-80%.(3)
e Comunicacion interauricular.
e Comunicacion interventricular.
e Percistencia del conducto arterioso.
e Transposicion de los grandes vasos.

e Tetralogia de fallot.
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Las anomalias de genitourinarias ocurren en hasta el 25% de los pacientes con
asociacion VACTERL. La fistula traqueoesofagica ocurre en aproximadamente el
50-80% de los pacientes.(3,4)

Las anomalias renales, se presentan en 50-80%, que pueden incluir agénesia renal
unilateral, riidn de herradura y rifones quisticos y/o displasicos, a veces
acompafnados de anomalias ureterales y de la via genitourinaria. Finalmente, se han
notificado malformaciones de extremidades en aproximadamente el 40-50% de los
pacientes. Clasifcamente se definen como anomalias radiales, incluyendo
aplasia/hipoplasia del pulgar, polidactilia y anomalias de las extremidades
inferiores.(3,6)

Una serie de pistas de modelos animales sugieren al menos algunas categorias
amplias de etiologias genéticas para la asociacion VACTERL en humanos. En
primer lugar, como los animales con mutaciones en los genes de la via del erizo
sénico (como los genes shhy gli) tienen caracteristicas de asociacion VACTERL,
esta via ha estado implicada durante mucho tiempo. Los modelos animales basados
en teratdgenos apoyan aun mas esta hipdtesis. Como los seres humanos con
mutaciones de pérdida de funcidon que afectan la via shh tienen holoprosencefalia,
no es sorprendente que los pacientes con asociacién aislada de VACTERL no
tengan mutaciones de shh. Sin embargo, es ciertamente posible que las
perturbaciones de la sefializacion de shh debido a las vias de interaccion puedan
resultar en asociacion de VACTERL sin anomalias cerebrales. Por ejemplo, las
mutaciones/deleciones que afectan a foxf1 (qQue esta vinculado a la sefalizacion de
shh) resultan en un fenotipo similar al VACTERL (aunque un pequeio estudio no
mostréo mutaciones similares en pacientes con asociacion clasica de VACTERL), y
un paciente ha sido descrito con caracteristicas de asociacion VACTERL debido a
una mutacion en HOXD13.(3)

Como la asociacion VACTERL parece ser casualmente heterogénea, no es
sorprendente que varias vias de sefalizacion clave también se hayan implicado a
través de modelos animales. Estos incluyen la interrupcion de las vias que

involucran la senalizacion de HOX y acido retinoico. Como muchas de estas vias
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interactuan de maneras complejas y aun incompletamente entendidas, puede ser
mejor pensar en estas vias como vastas redes que se cruzan involucradas en la
sefalizacion del desarrollo, en lugar de rutas discretas y lineales. El hecho de que
se pueda observar que los pacientes con anemia de fanconi tienen hallazgos de
asociacion VACTERL puede proporcionar otra pista de etiologias mas generales,
ya que la anemia de fanconi resulta en malformaciones congénitas, asi como otros
problemas meédicos como trastornos hematoldgicos y malignidad, secundarios a la

acumulacion de dafo al adn relacionado con la inestabilidad cromosémica.(3)

Ademas de las causas genéticas clasicas, se han implicado una serie de influencias
ambientales, pero hay pocos datos firmes que sean utiles para asesorar a los
pacientes mas alla de lo que se sabe sobre los teratogenos en general. Las
influencias reportadas incluyen diabetes materna, que puede resultar en
caracteristicas de la asociacion VACTERL debido a multiples factores estos factores
incluyen los efectos directos de la hiperglucemia, el estrés oxidativo y las especies
reactivas de oxigeno, las interacciones con ciertas vias clave del desarrollo en
pacientes genéticamente vulnerables y, curiosamente, debido a los pacientes con
disfuncion mitocondrial relacionada genéticamente y asociacion VACTERL, el dafo
mitocondrial. (7)Ademas de la diabetes materna, otros factores ambientales
notificados incluyen el tratamiento de la infertilidad y la exposicion in utero a
compuestos que contienen estrégenos y/o progesterona, estatinas, plomo vy, al
menos para las malformaciones anorectales, una serie de factores de riesgo y
exposiciones adicionales maternos y paternos. Una vez mas, estos informes deben
considerarse con precaucion, ya que la asociacion entre la exposicion y la presencia
de asociacion VACTERL puede ser especulativa. Si bien hay pruebas mas sdlidas
de la asociacién entre la diabetes materna y los defectos de nacimiento, el aumento
del riesgo relativo aqui, como en otros lugares, apunta a una etiologia multifactorial
en la que los desencadenantes ambientales interactuan con una susceptibilidad

genetica.(3)
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ANTECEDENTES ESPECIFICOS.

Las malformaciones congénitas, también denominadas defectos al nacimiento o
anomalias congénitas, son alteraciones estructurales y funcionales que ocurren
durante la vida intrauterina y pueden identificarse en la etapa prenatal, al nacimiento
o en la vida tardia. Estas alteraciones influyen de forma importante en la morbilidad
y mortalidad infantil. (8)

La organizacion mundial de la salud estima que, a nivel internacional, ocurren
210,358 muertes por malformaciones congénitas durante los primeros 28 dias de
vida.(9)

La prevencion de las malformaciones congénitas y de las enfermedades genéticas
es fundamental para disminuir la morbimortalidad infantil. Castro y Cols reportaron
una serie de casos en 2003, realizado en el Hospital General de México, donde se
reporta una mayor prevalencia de malformaciones renales, seguida de las

extremidades y por ultimo las anorrectales. (10)(8,11)

En 2014, Carli y Cols. En una serie de casos hallaron que la malformacion con
mayor afeccion a extremidades fue predominantemente el hueso radial monolateral
en un 75%. (9)

En 2014 se realiz6 un reporte de 14 casos en el hospital para el nifio Poblano, en el
cual se reporta predominancia en el sexo masculino, 79% de los pacientes fueron
diagnosticados en el primer dia de vida extrauterina y las caracteristicas que mayor
predominancia tuvieron fueron la atresia anal y malformaciones cardiacas en un
83% de los casos, seguidos de anomalias vetebrales y atresia esofagica en 64% de
los pacientes, alteraciones renales y defectos de las extremidades en 50% de los
pacientes.(12)(13)

La presentacion de los casos de VACTERL se observo en forma de triada o tetrada
con 35.71% cada una, pentada en 21.42% y hexada 7.14%. (12)(9)

Se han descrito diversos y una gran diversidad heterogenea de factores asociados

a la aparicion de esta asociacion. Como lo hizo rojas y Cols. Donde se determino
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una alta incidencia de casos en hijo de madres diabeticas. Murguia y Cols en 2007

reportaron un caso aislado en hijo de madre con diabetes tipo 1.(14)(10)

En 2011, en un estudio sobre la asociacion VACTERL, se hace una descripcion
amplia de factores asociados como son: Epidemiologicos, Etiologicos, Geneticos
asi como se retoma el concepto de 3 criterios de 7 para realizar el diagnostico, asi

como se comentan los diagnosticos diferencias mas objetivos y aceptados.(2)(13)

Se realizo un estudio en el IMIEM de Toluca, realizado por Avila y Cols. En donde
reportan 8 pacientes, de los cuales el 100% presentaban una cardiopatia congénita,
el 75% presentaban defectos vertebrales, 50% presentaban alteraciones traqueo
esofagicas y defectos de extremidades se presento igual en un 50%.(2)(13)

En un estudio del 2013 de bridget k. Cunningham at cols., se realiza un analsis
sobre las cardiopatias asociadas a VACTERL asi como la severidad asociada a
otras malformaciones y como puede condicionar aumento en la mortalidad de los
pacientes pediatricos con vacter. En la cual se concluye que la presencia de una
cardiopatia asociada a otras aumenta el riesgo de mortalidad a corto, mediano y
largo plazo. (2)

En 2015 se realizo una serie de casos por Salinas-Torres quien reporto que un 58%
de los casos se presento en el sexo masculino, con una prevalencia del 77% de
malfomaciones vertebrales, 62% traqueo-esofagicas, 58% malformaciones renales,
50% con alguna malformacién cardiaca, teniendo una mayor frecuencia de la
combinacion VAR.(9)(15)
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Planteamiento del problema

Los paciente con diagndstico de VACTERL presentan diversas malformaciones que
condicionan aumento de la morbilidad y mortalidad. Se sabe que 40 al 80% de
paciente con VACTERL presentan cardiopatia congénita dentros de las cuales las
mas comunes son: Persistencia del conducto arterioso (PCA), Comunicacion
interauricular (CIA), Comunicacion interventricular (CIV), Transposicion de grandes
vasos (TGV), Tetralogia de Fallot (TF).

Por lo que se debe tener en cuanta una valoracion oportuna para determinar el tipo
de Cardiopatia y si esta se puede asociar o no a un mayor riesgo de mortalidad.
Las cardiopatias complejas y no complejas, ameritan un manejo oportuno ya sea
medico o quirurgico ya que se consideran un factor de riesgo que aumenta el riesgo
de mortalidad en los pacientes en quienes estan presentes.

Pregunta de investigacion.

¢ Esta asociado el aumento de la mortalidad con la presencia de cardiopatia
congénita en pacientes con VACTERL, diagndsticados en el Hospital para el nifio
Poblano? De acuerdo a diversos estudios realizados a nivel internacional y a nivel
nacional, se ha observado que existe una determinada relacion entre la coexistencia
de algun tipo de cardiopatia y que esta se considera un factor de riesgo
determinante con el aumento de la mortalidad en pacientes que presentan alguna

otra patologia asociada de tipo sindrome, asociacion o anomalias congenitas.
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Objetivo

General.

e Identificar si existe un aumento en la mortalidad en pacientes con VACTERL y
si esta se asocia o no a la presencia de una cardiopatia congénita, en los ultimos
10 afos (enero del 2012 a diciembre del 2022).

Especificos.

¢ Identificar los pacientes atendidos en el Hospital del nifio poblano que cumplen
con criterior diagnoéstico de asociacion VACTERL.

e Describir las cardiopatias en pacientes con VACTERL en el Hospital para el nifio
Poblano.

e Conocer el tipo de cardiopatia congénita mas frecuente en los pacientes con
asocicion VACTERL atendidos en el Hospital para el nifio Poblano.

¢ Identificar la mortalidad en los pacientes con asociacion VACTERL.

e Relacionar la mortalidad con la presencia de cardiopatias congenita en
pacientes con asociacion VACTERL atendidos en el Hospital para el nifio

poblano
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Materiales y métodos

El estudio se realiz6 en el Hospital del Nifio Poblano, Hospital de secretaria de Salud
de Puebla, centro Hospitalario de tercer nivel de atencion médica, el cual cuenta
con los servicios de medicina interna pediatrica, cirugia pediatrica, terapia intensiva,
y neonatologia, donde se reciben pacientes provenientes de los Hospitales
Generales del Estado de Puebla, asi como de otros Hospitales como IMSS;
ISSSTE; asi como de estados vecinos: Oaxaca, Veracruz, Chiapas, Guerrero.

El tipo de estudio fue de tipo comparativo, observacional, descriptivo, retrospectivo
y transversal.
En la base de datos se encontraron 32 expedientes, de los cuales se tomaron en

cuenta 22 expedientes, sin embargo, solo 16 cumplieron con los criterios de
inclusion.

Se utilizo el sistema de expedientes del Hospital para el Nifio Poblano, asi como
registros quirurgicos sobre cardiopatias operadas en el Hospital en nifios con
probable asociacion VACTERL.

Se tomaron en cuenta los que tenian diagndstico de ingreso/egreso de
asociacion VACTERL, se revisaron los expedientes de los pacientes que
presentaron alguna de las malformaciones pibote (atresia esofagica,
malformacion anorrectal, y cardiopatia congénita) para ver si se habia abordado
o estudiado como probable VACTERL.

Criterios de inclusion.

1) Los pacientes con diagndstico de asociacion VACTERL, atendido en el HNP en
los ultimos 10 afos.

2) Se considero este diagnostico cuando existieron tres o mas malformaciones
entre las que se incluyeron: vertebrales, ano-rectales, cardiacas,
traqueoesofagicas, renales y de extremidades.

3) Sexo masculino o femenino.

4) Menores de 18 afnos.

5) Pacientes con valoracion por Cardiologia.

6) Pacientes con ECOCARDIOGRAMA.
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Se utilizo el sistema de expedientes del Hospital para el Nifio Poblano, asi como
registros quirurgicos sobre cardiopatias operadas en el Hospital en nifios con
probable asociacion VACTERL.

Se tomaron en cuenta los que tenian diagndstico de ingreso/egreso de
asociacion VACTERL, se revisaron los expedientes de los pacientes que
presentaron alguna de las malformaciones pibote (atresia esofagica,
malformacion anorrectal, y cardiopatia congénita) para ver si se habia abordado
o estudiado como probable VACTERL.

El analisis de datos se realiz6 por medio del programa estadistico Staditical Package

of Social Sciences (SPSS) version 26. Los resultados fueron expresados mediante
graficas de frecuencia, porcentajes, realizando una estadistica descriptiva.
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Resultados

De la revision de expedientes se obtuvo una muestra de 16 casos, y de los

cuales obtuvimos los siguientes resultados.

PREVALENCIA POR SEXO Fig 1

Prevalencia de

10

acuerdo al sexo.

MASCULINO FEMENINO

De todos los casos estudiados, observamos una incidencia de cardiopatias
asociadas a VACTERL, y por incidencia de acuerdo a genero observamos un
predominio dado en el sexo masculino con una relacion de 1:1.2 con respecto

al sexo femenino.
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Malformaciones con mas prevalencia

Extremidades

Renales

Traqueo-Esofagicas

Cardiopatias

Anorectales

Vertebrales

Fig. 2.- Reporte de incidencia de malformaciones de acuerdo al tipo.

De las malformaciones encontradas en nuestro estudio, observamos una mayor
prevalencia y presencia de Cardiopatias, seguidas por malformaciones vertebrales,
anorrectales en tercer puesto y con menor presencia de anomalias

traqueoesofagicas y de extremidades.
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CARDIOPATIAS congenitas

PCA mCIA uCIlV mTGV =TF

Fig. 3 Incidencia de cardiopatias de acuerdo con el subtipo.

Encontramos que, de las cardiopatias mas frecuentemente reportadas en la
literatura, en nuestro estudio pudimos observar que la cardiopatia mas comun
encontrada en nuestra poblacion muestra fue CIA con un 40% de
presentacion de los casos, seguida de la CIV y PCA con un 30% de
presentaciéon, se encontré en 1 solo caso una cardiopatia no reportada con

anterioridad, la doble salida de ventriculo derecho.
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PREVALENCIA DE MORTALIDAD

mVIVOS

m DEFUNCIONES

VIVOS
37% (6)

NO VIVOS
63% (10)

Fig. 5 Incidencia de mortalidad.

De los resultados obtenidos, observamos que hubo una tasa de mortalidad
del 63%, encontramos en el estudio que las causas de mortalidad estuvieron
asociadas a deterioro hemodinamico asociado a choque cardiogénico en 3
de los casos, infecciones nosocomiales y choque séptico en 2 de los casos,
en 1 de los casos se asocio a lesidn renal aguda con sustitucion de la funcion
renal con dialisis peritoneal, asi como en 3 de los casos la causa de defuncion
se asocio causas mixtas; choque cardiogénico y seéptico, 1 de los casos se
desconocen las causas de la defuncion ya que se enviaron de traslado a otras

unidades Hospitalarias de donde solamente se informo la defuncién.
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Asociaciones mas comunes en la mortalidad

= V+A+C

s V+A+C+R

= V+TE+L

= V+R+L

m V+A+C+R+L
= A+C+TE+R

= C+R+L

Fig. 7 Asociaciones en la mortalidad.

Encontramos que de las asociaciones con mayor mortalidad se encuentran
la VAC, VACR y VTEL con una incidencia de 20% cada una, sin embargo, lo
gue mas nos causa relevancia es que del 100% de las asociaciones con

mortalidad observada, el 80% esta relacionada con una cardiopatia.
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Cardiopatias presentes en los casos de mortalidad

CIA Clv PCA+CIA PCA+CIV CIA+CIV FOP DSVD

Fig. 8 Cardiopatias asociadas a mortalidad.

Pudimos observar de las defunciones que se presentaron, 30% de los casos
no presentaron una cardiopatia compleja, en cambio el 60% relacionada a
una cardiopatia congénita compleja o un conjunto de cardiopatias.
De las cuales encontramos por orden de aparicién:

v Persistencia del conducto arterioso.

v Foramen oval permeable.

v Comunicacion interauricular.

v Comunicacion Interventricular.
Encontramos que la relacion de cardiopatias: PCA + CIA fue la que presento

mayor incidencia de mortalidad con un 20% del total.
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CONCLUSIONES.

1.- El sexo mas afectado fue el masculino con una relacion 1:1.2 con respecto
al sexo femenino.

2.- El tipo de malfomacion con mayor incidencia fueron las cardiopatias
seguidas de las anorrectales.

3.- De las cardiopatias con mayor incidencia fueron la CIA, seguida de la CIV
y la PCA.

4.- Encontramos una tasa de mortalidad de 67% con respecto al total de los
casos, y con una moderada a alta letalidad con un 80% de presencia de
cardiopatia en el total de finados.

5.- Las asociaciones con mayor tasa de letalidad fueron la VAC, VACR, VTEL.
6.- La cardiopatia dicotomica con mayor incidencia de letalidad fue la dualidad
de PCA + CIA

Concluciones generales.

Si bien tenemos en cuenta que la asociacion VACTERL no tiene alta
frecuencia en nuestro medio tal como se ha descrito en la literatura, debemos
tener presente que reprenseta una condicion clinica que debe darse una alta
importancia, dado que implica una serie de malformaciones que ameritan una
atencion multidiciplinaria.

Se ha evidenciado en multiples estudios a nivel nacional e internacional que
la presencia de multiples malformaciones per se representan un factor de
riesgo para aumentar la morbimortalidad, sin embargo la presencia de algun
tipo de cardiopatia potencia este riesgo, siendo en mucho casos determinante
en el pronostico de los pacientes.

En nuestro estudio podemos definir que existe una importante asociacion
entre la presencia y ausencia de cardiopatia en este tipo de pacientes y su

relacion con el aumento de la mortalidad, teniendo en cuenta que entre mas
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compleja es la cardiopatia mucho mas alta es la incidencia de mortalidad a
corto y mediano plazo.

En este estudio se detalla un panorama epidemiologico de esta etiologia en
nuestro medio, debe tomarse en cuenta la informacion para en un futuro
plantear nuevos estudios que apoyen el diagnostico prenatal y su importante
manejo multidiciplinario asi como poder ofrecer medios terapeuticos tanto

medico como quirurgico que ayuden a disminuir la tasa de morbimortalidad.
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