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RESUMEN

La sifilis congénita es causada por la infeccién del feto con Treponema pallidum durante el embarazo.
Los sintomas son variables. Si bien es comun el dafio endotelial, no suele estar presente en los casos
congeénitos.

Reportamos el caso de un lactante de 42 dias de vida hospitalizado por masa abdominal. Las imagenes
confirmaban la presencia de una lesion en el I6bulo hepatico izquierdo sin efecto de masa. Las biopsias
mostraron cambios compatibles con infarto y hepatitis neonatal. Las serologias del paciente y de su
madre confirmaron el diagnéstico de sifilis congénita, y recibié tratamiento con penicilina intravenosa. El
higado se encuentra protegido de los dafios isquémicos gracias a su doble irrigacion, pero la acumulacion
de noxas puede haber provocado dicha presentacion inusual.

Tres meses mas tarde, el paciente se encontraba libre de sintomas y la resonancia de control mostré
atrofia del I6bulo izquierdo, mientras el resto del parénquima no presentaba alteraciones.
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INTRODUCCION

La sifilis, infeccion causada por Treponema
pallidum, puede manifestarse en una miriada de
formas y una de ellas es la congénita, cuando
la espiroqueta pasa desde una madre infectada
hacia el nifio en gestacion. Los sintomas pueden
suelen incluir la fiebre, exantemas y bajo peso
al nacer, pero la anemia, hepatomegalia con
ictericia, periostitis o retraso mental son hallazgos
frecuentes.

T. pallidum puede causar dafio a las células
epiteliales, particularmente de las arteriolas, y de
hecho se han descriptos casos de gangrena de
las extremidades.

Presentamos el caso de un lactante en quien
se realizo el diagnédstico de infarto hepatico
localizado del Iébulo izquierdo asociado a una
hepatitis neonatal por sifilis congénita.

CASO CLINICO

Un lactante de 42 dias de vida, nacido en otra
institucion, fue trasladado a nuestro Servicio de
Hepatologia con diagndstico de masa ocupante
de espacio abdominal. Nacido de término de un
embarazo sin complicaciones, curso internacion
en UCIN durante 24 horas por paro cardiaco
perinatal que se resolvié con maniobras basicas
de reanimacién. Obtuvo el alta definitiva a los
5 dias de vida. Lamentablemente, los detalles
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particulares de dicha internacion no pudieron ser
corroborados, ya que los padres no contaban con
un resumen ni tenian en su poder las pruebas
serologicas del tercer trimestre.

Al interrogatorio, presento episodio de ictericia
transitoria durante la primera semana de vida que
recidiva antes de su hospitalizacion, pero nunca
presentd acolia, por lo que, segun los padres,
fue interpretado como ictericia fisiolégica y no se
realizaron estudios de laboratorio. Nuevamente,
esta informacion no pudo ser objetivada durante
la internacion.

Al examen fisico, la distensién abdominal era
evidente, ademas de la presencia de una masa
palpable en hipocondrio derecho y la regién
epigastrica. El paciente presentaba también
ictericia y lesiones maculares en el dorso. Era
llamativa la irritabilidad del paciente durante el
examen fisico y los cambios de posicién, que
se resolvia al estar acostado sobre la camilla de
examinacion. No presentaba dimorfismos.

La ecografia mostré un area hipoecoica en
los segmentos Il, Il y IV del higado, mientras
que los resultados del laboratorio evidenciaron
un hematocrito del 18 %, bilirrubina conjugada
de 6,35 mg/dL, aspartato-aminotransferasa (AST)
141 UI/L, alanina-aminotransferasa (ALT) 47 UI/L
y gamma-glutamiltransferasa (GGT) 62 UI/L.
Si bien no forma parte de los diagnosticos

Ficura 1. Resonancia magnética hepatica.Secuencia en T2 que muestra una lesién que compromete la
mayor parte de los Iébulos izquierdo y caudado (*), pero sin signos de efecto de masa. Lébulo derecho

de apariencia normal (#)




diferenciales de una masa ocupante de espacio
hepatica, se solicitaron pruebas serologicas para
investigar posibles infecciones, dada la ausencia
de una historia prenatal precisa.

Se realiz6 una resonancia magnética nuclear,
que reveld cambios difusos del I6bulo izquierdo,
hipointenso en T1 e hiperintenso en T2 y sin
efecto de masa, compatible con infarto hepatico.
Las secuencias de difusion mostraron cambios
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compatibles con actividad inflamatoria residual e
hipertrofia del I6bulo caudado (Figura 1).

Se realizé una puncion biopsia de ambos
I6bulos: el izquierdo mostré disrupcion total
de la arquitectura, ausencia de hepatocitos y
estructuras similares a tractos portales inmersos
en un estroma de tejido fibroso laxo (“foie vide”)
(Figura 2). El derecho evidencid transformacion
gigantocelular compatible con hepatitis neonatal
(Figura 3).

Ficura 2. Histologia del I16bulo hepatico izquierdo. Puede observarse la presencia de abundante tejido
fibroso que reemplaza la arquitectura normal. No hay evidencia de reaccion inflamatoria y no puede

reconocerse ninguna estructura normal. H&E

Ficura 3. Histologia del I6bulo hepatico derecho. Pueden observarse hepatocitos gigantes y formacién de
rosetas (hepatocitos agrupados y separados del resto) a lo largo de todo el espécimen (*). La reaccion
ductular (cabeza de flecha) y la presencia de tapones biliares son evidentes (flechas). Remanentes

aislados de estructuras normales. H&E. 250x




Simultaneamente, se recibio el resultado
positivo de las pruebas no treponémicas (VDRL)
en el paciente y su madre, lo que confirmé
el diagndstico de sifilis congénita. La VDRL
en el liquido cefalorraquideo fue positiva, por
lo que se inicio tratamiento con penicilina
intravenosa segun los protocolos del Ministerio
de Salud de Argentina. Se solicitaron pruebas
treponémicas (f-tabs), que también resultaron
positivas. Finalmente, durante el seguimiento
posterior a la internacion, la madre presento6 las
pruebas serologicas del embarazo y se constato
la positivizacién de la VDRL en el tercer trimestre.
Sin embargo, refirié nunca haber sido informada
de dichos resultados ni haber recibido tratamiento
alguno.

El paciente normalizé rapidamente los
resultados de laboratorio con negativizacion de
la VDRL y la resonancia de control tres meses
mas tarde mostré solamente una atrofia residual
del I6bulo izquierdo sin signos de actividad
inflamatoria.

DISCUSION

La sifilis congénita es resultado de la infeccién
fetal por T. pallidum durante el embarazo, por
lo que el control seroldgico se debe realizar de
manera rutinaria en toda mujer gestante, ya que
los casos de infeccion prenatal son resultado de
embarazos mal controlados. Puede manifestarse
en una miriada de formas, lo que dificulta su
reconocimiento, pero ciertos hallazgos como el
bajo peso al nacer, el exantema y la fiebre son
clasicos, y los pacientes suelen desarrollar rinitis,
hepatoesplenomegalia con ictericia y citopenias.
Sin tratamiento, las malformaciones fisicas se
vuelven evidentes (deformidades nasales, hueso
frontal o extremidades) y suelen ser pacientes
descritos irritables, sobre todo al ser alzados en
brazos, a causa de la periostitis.3

La mayoria de las manifestaciones clasicas
de la sifilis son secundarias al dafio endotelial
producido por T. pallidum, pero dicha lesién
es infrecuente en los casos congénitos.®* Sin
embargo, la enfermedad arterial periférica e
incluso la gangrena de las extremidades han sido
reportadas por otros autores.®>’

Las lesiones hipoxico-isquémicas hepaticas
son excepcionalmente raras, y mas aun el infarto
hepatico, incluso entre pacientes criticos o recién
nacidos que sufren lesiones perinatales. Esto se
debe a que el higado se encuentra normalmente
protegido contra el dafio isquémico gracias a su
doble irrigacién. En estado fisioldgico, la vena

Reporte de casos / Arch Argent Pediatr 2023;121(4):e202202719

porta provee el 75 % de la sangre, pero solo el
30 % del oxigeno necesario; el resto lo aporta la
arteria hepatica. Si bien el ayuno o la hipovolemia
pueden alterar esta distribucién, cambios
significativos en un sistema son compensados
por el otro. Esta capacidad del higado adulto
de mantener el flujo sanguineo constante, a
pesar de cambios importantes en la circulacion
sistémica, no esta completamente desarrollada
en neonatos,®® particularmente debido a
que la circulaciéon hepatica fetal tiene ciertas
caracteristicas. Durante la vida fetal, la sangre
oxigenada proviene de la placenta a través de la
vena umbilical, entra al higado y se anastomosa
a través de la vena porta izquierda a un sistema
porta relativamente subdesarrollado. Ademas,
en el higado fetal existe una comunicacién con
la vena cava inferior, el ducto venoso.®'° Haugen
et al.,® demostraron que la sangre alcanza el
sistema porta y la vena cava inferior a través
de la rama izquierda de la vena porta en fetos
humanos.

Si bien excepcionales, lesiones isquémicas
pueden ocurrir como resultado de la caida subita
del flujo sanguineo al momento del cierre de
los vasos umbilicales durante el nacimiento,
debido a que la vena porta izquierda no se
encuentra suficientemente desarrollada para
suministrar sangre hacia el I6bulo izquierdo.
Ademas, dado que el ductus venoso no se cierra
inmediatamente, parte de la sangre es derivada
directamente hacia la vena cava inferior en lugar
de hacerlo hacia el sistema porta izquierdo.-'?

En 1952, Emery' presenté una serie de
110 necropsias de pacientes desde mortinatos
hasta 8 semanas de vida y encontr6 alteraciones
hepaticas predominantemente en el I6bulo
izquierdo. Estos cambios estaban presentes en
aquellos fallecidos durante las primeras 48 horas
de vida, pero no en los mortinatos. Dichos
hallazgos son compatibles con otros reportes
donde el dafio isquémico suele observarse en el
I6bulo izquierdo.™

Una caracteristica comun a todos estos casos
es que se presentaban como masas hepaticas
palpables y los estudios por imagenes mostraban
hipertrofia del I6bulo caudado con hipotrofia del
I6bulo izquierdo, al igual que en nuestro caso.'1®

Sin embargo, en nuestro caso los hallazgos
particulares de cada lébulo, histolégicos y de
imagenes, deben necesariamente responder
a distintas noxas, ya que ni el dafo hipdxico-
isquémico ni la sifilis congénita pueden explicar
estas diferencias. Las caracteristicas del I6bulo



derecho son compatibles con una hepatitis
neonatal, mientras que la destruccién completa
del parénquima hepatico en el I6bulo izquierdo es
compatible con un infarto hepatico. Por otro lado,
las alteraciones bioquimicas de nuestro paciente
no son compatibles con una lesiéon isquémica
tipica.

Es por esto por lo que sospechamos que
el higado de nuestro paciente se encontraba
dafiado a causa de una hepatitis sifilitica,
una infeccién que se caracteriza ademas por
causar dano endotelial a veces grave, y que los
cambios hemodinamicos tras el parto, sumados
a la alteracion circulatoria al momento del
paro cardiorrespiratorio, causaron la necrosis
isquémica del I6bulo izquierdo.

Si bien nos resulta imposible confirmar nuestra
hipotesis, las notables diferencias halladas
entre los dos Iébulos, la confirmacion de la sifilis
congénita con resolucion posterior al tratamiento
antibidtico y los antecedentes perinatologicos de
nuestro paciente hacen que nuestra explicacion
sea, al menos, atractiva. Creemos que nuestro
paciente obliga a considerar la posibilidad
de sifilis congénita entre los diagndsticos
diferenciales de isquemia hepatica. B
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