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RESUMEN 
El síndrome colestásico debe sospecharse en todo 

lactante mayor de 2 semanas de vida que presente aco-
lia, coluria y/o hepatomegalia. Dentro de su etiología, 
la principal a descartar es la atresia de vías biliares 
debido a que el pronóstico depende en gran medida 
de la rapidez de su diagnóstico. Sin embargo, existen 
RWUDV�FDXVDV�QR�WDQ�FRPXQHV�FRPR�OD�V¯ȴOLV�FRQJ«QLWD��
infección por Treponema pallidum adquirida vía tras-
placentaria cuyas afecciones más destacadas incluyen 
lesiones mucocutáneas, rinitis, linfadenopatía, perios-
titis, anemia, leucopenia o leucocitosis, trombocitope-
nia, síndrome nefrótico, hepatoesplenomegalia y coles-
tasis con elevación de enzimas hepáticas en el 10% de 
los casos 7,8.
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ABSTRACT 
Cholestatic syndrome should be suspected in any 

infant older than 2 weeks of age with acholia, choluria, 
and/or hepatomegaly. Within its etiology, the main one 
to rule out is bile duct atresia because the prognosis 
mainly depends on the speed of its diagnosis. Howe-
ver, there are other causes that are not as common as 
congenital syphilis, infection caused by Treponema 
pallidum, acquired through the placenta, whose clini-
cal features include mucocutaneous lesions, rhinitis, 
lymphadenopathy, periostitis, anemia, leukopenia or 
leukocytosis, thrombocytopenia, nephrotic syndrome, 
hepatosplenomegaly and cholestasis; with elevated li-
ver enzymes in 10% of cases 7,8.
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INTRODUCCIÓN
&ROHVWDVLV�VH�UHȴHUH�D�OD�GLVPLQXFLµQ�HQ�OD�IRUPD-

FLµQ�\�R�H[FUHFLµQ�GH�ELOLV��GHȴQLGD�ELRTX¯PLFDPHQWH�
por una elevación superior a 1 mg/dL de bilirrubina 
directa (BD) 1,2. Debe sospecharse en todo lactante con 
ictericia después de la segunda semana de vida o si 
hay acolia, coluria o hepatomegalia 2,3. Conduce a una 
agregación de sales biliares, bilirrubina y lípidos en 
HO� WHMLGR� KHS£WLFR� \� OD� VDQJUH�� GHȴFLHQFLD� GH� YLWDPL-
QDV�OLSRVROXEOHV�� LQVXȴFLHQFLD�KHS£WLFD�\�DOWHUDFLRQHV�
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metabólicas 1. Afecta a 1 de cada 2,500 lactantes 2,3,4 y 
es la causa más común de trasplante de hígado en la 
infancia 3. La atresia de vías biliares (26%) y la hepati-
tis neonatal idiopática (26%) son las etiologías más fre-
cuentes, seguidas causas infecciosas (12%), nutrición 
parenteral (6,5%), enfermedades metabólicas (4,4%), 
GHȴFLHQFLD�GH�ž���DQWLWULSVLQD���������KLSR[LD�SHULQDWDO�
(4%), entre otras 4,5.

CASO CLÍNICO
Varón de 1 mes de edad, producto del primer emba-

razo de padres sanos, no consanguíneos ni endogámi-
cos. Madre de 22 años de edad con ELISA para virus de 
LQPXQRGHȴFLHQFLD�KXPDQD��VHURORJ¯D�SDUD�YLUXV�KHSD-
WLWLV�%�\�V¯ȴOLV�QHJDWLYD�D�ODV���VHPDQDV�GH�JHVWDFLµQ��1D-
ció vía vaginal a las 36 semanas, pesó 2.500 g, longitud 
42 cm, APGAR 7/9 y presentó ictericia, acolia, coluria y 
xerosis desde el primer día de vida. Dos semanas des-
pués comenzó con rinorrea mucopurulenta. A su llega-
da a valoración médica, la somatometría reveló 2.600 g 
(ZS -3.81), 47 cm (ZS -4.66), circunferencia de la cabeza 
de 33 cm (ZS -3.66), peso para la longitud ZS -0.73. El 
examen físico reveló ictericia, rinorrea mucopurulenta, 
hepatomegalia blanda y dermatosis generalizada que 
afectaba predominantemente palmas y plantas carac-

WHUL]DGDV�SRU�HVFDPDV�ȴQDV�EODQTXHFLQDV�

6H� FRQȴUPµ� V¯QGURPH� FROHVW£VLFR� FRQ� %'� GH� �����
mg/dL, así como reacción leucemoide y trombocitope-
QLD��(O�UHVWR�GHO�SHUȴO�KHS£WLFR� LQIRUPµ�$/7�����8�/��
AST 218 U/L, FA 158 U/L, GGT 171 U/L, LDH 642 U/L, 
TP 11,9 segundos, albúmina 1,8 g/dL y proteínas tota-
les 4,3 g/dL. Se descartaron etiologías no infecciosas. 
6H�VROLFLWµ�SHUȴO�GHO�DFUµQLPR�725&+�SRU�FRPSDWLELOL-
GDG�FO¯QLFD�FRQ�V¯ȴOLV�FRQJ«QLWD��FRQȴUPDGD�FRQ�9'5/�
y FTA-ABS positivos. El tratamiento incluyó penicilina 
G durante 14 días, vitaminas liposolubles, triglicéridos 
de cadena media y fenobarbital con ácido ursodexosi-
cólico por escresión lenta en la gammagrafía de esci-
sión hepática. Durante la evolución presentó lesiones 
SXUS¼ULFDV� \� V¯QGURPH� QHIUµWLFR� FRQJ«QLWR�� (O� SHUȴO�
hepático y las lesiones dermatológicas mejoraron con 
el tratamiento.

DISCUSIÓN
$�SHVDU�GH�TXH�HQ�OD�DFWXDOLGDG�OD�V¯ȴOLV�FRQJ«QLWD�

se considera una enfermedad rara, 1 millón de muje-
UHV� HPEDUD]DGDV� SDGHFHQ� V¯ȴOLV� HQ� WRGR� HO�PXQGR� \�
460,000 productos gestacionales resultarán en morti-
natos, 270,000 en prematuros o de bajo peso al nacer y 
270,000 serán asintomáticos 6,7,8.
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)LJXUD���
;HURVLV�\�SHULRVWLWLV�FDUDFWHU¯VWLFD�GH�OD�V¯ȴOLV�FRQJ«QLWD



Las manifestaciones más comunes incluyen lesio-
nes mucocutáneas, rinitis, linfadenopatía, hepatoesple-
nomegalia, colestasis, periostitis, anemia, leucopenia o 
leucocitosis, trombocitopenia y síndrome nefrótico 7,8. 
El diez por ciento tiene enzimas hepáticas elevadas 8. 
Las secuelas más frecuentes son sordera neurosenso-
rial, parálisis cerebral e hidrocefalia 9. Histológicamen-
WH��HO�WUHSRQHPD�SURPXHYH�XQD�UHDFFLµQ�LQȵDPDWRULD�
estromal y perivascular que altera la arquitectura lobu-
lar y conduce a la escasez de conductos biliares, provo-
cando colestasis desde las primeras semanas de vida 6. 
(O�GLDJQµVWLFR�VH�FRQȴUPD�FRQ�SRVLWLYLGDG�GH�ODV�SUXH-
bas no treponémicas y treponémicas. Todos los niños 
con evidencia clínica o serológica deben ser tratados 
con penicilina G 9. La detección durante el embarazo es 
LPSRUWDQWH�SDUD�UHGXFLU�ORV�FDVRV�GH�V¯ȴOLV�FRQJ«QLWD�
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