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RESUMEN

El sindrome colestasico debe sospecharse en todo
lactante mayor de 2 semanas de vida que presente aco-
lia, coluria y/o hepatomegalia. Dentro de su etiologia,
la principal a descartar es la atresia de vias biliares
debido a que el prondstico depende en gran medida
de la rapidez de su diagnéstico. Sin embargo, existen
otras causas no tan comunes como la sifilis congénita,
infeccién por Treponema pallidum adquirida via tras-
placentaria cuyas afecciones mas destacadas incluyen
lesiones mucocutdneas, rinitis, linfadenopatia, perios-
titis, anemia, leucopenia o leucocitosis, trombocitope-
nia, sindrome nefrotico, hepatoesplenomegalia y coles-
tasis con elevacion de enzimas hepdticas en el 10% de
los casos 7%.
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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%.
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INTRODUCCION

Colestasis se refiere a la disminucién en la forma-
cion y/o excrecion de bilis, definida bioquimicamente
por una elevacion superior a 1 mg/dL de bilirrubina
directa (BD) 2. Debe sospecharse en todo lactante con
ictericia después de la segunda semana de vida o si
hay acolia, coluria o hepatomegalia %%. Conduce a una
agregacion de sales biliares, bilirrubina y lipidos en
el tejido hepético y la sangre, deficiencia de vitami-
nas liposolubles, insuficiencia hepdtica y alteraciones
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metabolicas . Afecta a 1 de cada 2,500 lactantes 23 y
es la causa mds comun de trasplante de higado en la
infancia 3. La atresia de vias biliares (26%) y la hepati-
tis neonatal idiopéatica (26%) son las etiologias més fre-
cuentes, seguidas causas infecciosas (12%), nutricion
parenteral (6,5%), enfermedades metabdlicas (4,4%),
deficiencia de a-1 antitripsina (4,1%), hipoxia perinatal
(4%), entre otras *°.

CASO CLiNICO

Varén de 1 mes de edad, producto del primer emba-
razo de padres sanos, no consanguineos ni endogami-
cos. Madre de 22 afios de edad con ELISA para virus de
inmunodeficiencia humana, serologia para virus hepa-
titis B y sifilis negativa a las 5 semanas de gestacién. Na-
ci6 via vaginal a las 36 semanas, pes6 2.500 g, longitud
42 cm, APGAR 7/9 y presentd ictericia, acolia, coluria y
xerosis desde el primer dia de vida. Dos semanas des-
pués comenzd con rinorrea mucopurulenta. A su llega-
da a valoracién médica, la somatometria reveld 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 fisico reveld ictericia, rinorrea mucopurulenta,
hepatomegalia blanda y dermatosis generalizada que
afectaba predominantemente palmas y plantas carac-

terizadas por escamas finas blanquecinas.

Se confirmé sindrome colestdsico con BD de 4,47
mg/dL, asi como reaccién leucemoide y trombocitope-
nia. El resto del perfil hepatico informé ALT 193 U/L,
AST 218 U/L, FA 158 U/L, GGT 171 U/L, LDH 642 U/L,
TP 11,9 segundos, albumina 1,8 g/dL y proteinas tota-
les 4,3 g/dL. Se descartaron etiologias no infecciosas.
Se solicito perfil del acrénimo TORCH por compatibili-
dad clinica con sifilis congénita, confirmada con VDRL
y FTA-ABS positivos. El tratamiento incluy6 penicilina
G durante 14 dias, vitaminas liposolubles, triglicéridos
de cadena media y fenobarbital con dcido ursodexosi-
colico por escresion lenta en la gammagrafia de esci-
sién hepdtica. Durante la evolucidn presenté lesiones
purpuricas y sindrome nefrdtico congénito. El perfil
hepatico y las lesiones dermatoldgicas mejoraron con
el tratamiento.

DISCUSION

A pesar de que en la actualidad la sifilis congénita
se considera una enfermedad rara, 1 millén de muje-
res embarazadas padecen sifilis en todo el mundo y
460,000 productos gestacionales resultardn en morti-
natos, 270,000 en prematuros o de bajo peso al nacer y
270,000 seran asintomaticos 673,

Figura 1.
Xerosis y periostitis caracteristica de la sifilis congénita
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Las manifestaciones mas comunes incluyen lesio-
nes mucocutaneas, rinitis, linfadenopatia, hepatoesple-
nomegalia, colestasis, periostitis, anemia, leucopenia o
leucocitosis, trombocitopenia y sindrome nefrético 7#.
El diez por ciento tiene enzimas hepaticas elevadas ®.
Las secuelas mads frecuentes son sordera neurosenso-
rial, pardlisis cerebral e hidrocefalia °. Histolégicamen-
te, el treponema promueve una reaccién inflamatoria
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 ©.
El diagnéstico se confirma con positividad de las prue-
bas no treponémicas y treponémicas. Todos los nifios
con evidencia clinica o seroldgica deben ser tratados
con penicilina G °. La deteccidn durante el embarazo es
importante para reducir los casos de sifilis congénita.
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