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Sifilis congénita: presentacion como shock séptico
después del periodo neonatal

Daniela Arriagada, Alejandro Donoso, Pablo Cruces y Franco Diaz

Congenital syphilis presenting as septic shock alter the neonatal period

Clinical spectrum of congenital syphilis ranges from asymptomatic infection to fulminant sepsis. Treponema
pallidum is acquired crossing the placenta from the mother to the fetus during maternal spirochetemia or through
direct contact of the child with an infected lesion at delivery. We report a 27 days-old previously healthy girl
diagnosed with congenital syphilis. Her mother had an unremarkable previous history, adequate obstetric care
and negative prenatal screening test for syphilis. The patient was brought to the ER due to development of skin
lesions and fever in the last 24 h. She was admitted to pediatric ICU lethargic and poorly responsive, with hepa-
tosplenomegaly and perioral, palmoplantar erythematous desquamative scaly lesions. Laboratory data revealed
anemia, leukocytosis, thrombocytopenia and C-reactive protein of 183 mg/l. Soon after admission she developed
septic shock with leukocytosis up to 45,800/mm3 and exacerbation of thrombocytopenia, hypoalbuminemia and
metabolic acidosis. Congenital syphilis was diagnosed at the second day of admission with VDRL titers of 1:128
in serum and 1:8 in cerebrospinal fluid. Maternal serum VDRL was positive with titers of 1:32. The patient was
treated with penicillin for three weeks with adequate clinical and laboratory response. Congenital syphilis is a life
threating infection, but cannot always be diagnosed at birth. Health care workers must be aware of the difficulties in
obtaining a definitive diagnosis and must have a high index of suspicion, considering the possible errors of prenatal
serology and the diverse possible clinical presentations, including neonatal sepsis during the first month of life.
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Introduccion

a sifilis congénita es una de las infecciones mas

I antiguas de las cuales se tiene conocimiento,
existiendo reportes desde el siglo XV'2. Puede
causar graves efectos en el feto en las distintas etapas de su
crecimiento, desarrollo y organogénesis. La transmision
in utero de Treponema pallidum origina una diseminacion
del organismo en el feto, similar a una sifilis secundaria,
describiéndose cambios patologicos tan precoces como a
las 15 semanas de gestacion®. Los sistemas y 6rganos mas
afectados son el esquelético, cerebro, higado y pulmoén®.
Desde fines de los afios 80 se ha comunicado un
incremento en los casos de sifilis, lo que ha traido como
consecuencia un aumento en la incidencia de sifilis
congénita. La Organizacion Mundial de la Salud (OMS)
estima que 12 millones de personas son infectadas con
sifilis cada afio y mas de 90% de las infecciones ocurren
en paises en desarrollo®. La sifilis congénita es un pro-
blema relevante asociado a embarazos no controlados
o infecciones tardias y refleja el comportamiento de la
sifilis en general®. Esta puede ocasionar: muerte fetal con
aborto espontaneo o mortinato (30 a 40% de los casos),
parto prematuro, recién nacidos de término con signos

de infeccion o asintomaticos; esta ultima condicidon se
observa en aproximadamente dos tercios de los casos®.
Estos son los motivos fundamentales para la prevencion,
vigilancia y control de esta patologia, como también de
otras infecciones de transmision sexual (ITS).

La sifilis congénita puede ser similar en su forma de
presentacion a diversas infecciones congénitas, patologias
por incompatibilidad sanguinea u otras condiciones neo-
natales. Ademas en ciertas ocasiones su diagndstico suele
ser dificil, ya que puede presentarse en forma similar a
una sepsis bacteriana neonatal, la que sin un diagndstico
precoz y adecuada terapia antibacteriana puede ocasionar
secuelas irreversibles o la muerte del paciente.

Comunicamos el caso de una recién nacida de cuatro
semanas de vida, con antecedente de embarazo contro-
lado, sin diagndstico en el periodo neonatal inmediato,
la cual presentd un shock séptico, resultando ser la
manifestacion de una sifilis congénita.

Caso clinico

Recién nacida de 27 dias de vida, sexo femenino, sana.
Hija de madre de 34 afios con adecuado control prenatal.
Parto eutécico. RNT 37 sem, AEG, PN 2.900 g, Apgar
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9-9, sin otros antecedentes perinatales. La madre consultd
por lesiones cutaneas en las zonas perioral y perianal de
cinco dias de evolucion. El dia previo a su internacion se
objetivo fiebre (39 °C) y compromiso del estado general
progresivo. Ingreso a la UCI en regulares condiciones,
hiporeactiva, peso de 3.100 g, temperatura axilar 36,5
°C, frecuencia cardiaca 162 latidos/min, presion arterial
89/44 mm Hg (PAM 67 mm Hg), frecuencia respiratoria
48/min y saturacion de oxigeno de 94% con oxigeno am-
biental. Al examen fisico destacaban lesiones eritematosas
descamativas palmo-plantares (Figura 1) y en el pabellon
auricular derecho ademas de fisuras en la region peribucal
(Figura 2). Abdomen distendido con hepatomegalia de 5
cm bajo el reborde costal y esplenomegalia de 3 cm, sin
otros hallazgos.

En los exdmenes de laboratorio destacaba: anemia
(hematocrito 30%), leucocitosis (23.100/mm?) y trombo-
citopenia (110.000/mm?). Proteina C reactiva (PCR) 183
mg/L, albuminemia 2,4 g/l, GOT 71 U/L, GPT 15 U/L
fosfatasa alcalina 426 U/L, bilirrubinemia 1,3 mg/dl, LDH
324 U/L. Sedimento de orina normal y citoquimico de
LCR normal (5 céls/mm’, proteinorraquia 43,2 mg/dl). Se
planted el diagndstico de sepsis de foco cutaneo, inician-
dose terapia antibacteriana con cefotaxima y cloxacilina
previa toma de cultivos (sangre, orina y LCR). La eco-
grafia abdominal confirmé una hepato-esplenomegalia.

Evoluciond con un shock séptico, requiriendo fluidos
de reanimacion (40 ml/kg en 1/2 h) y transfusion de
eritrocitos (15 ml/kg), sin necesidad de uso de aminas va-
soactivas. Durante el primer dia de evolucion presentd un
ascenso del recuento leucocitario a 45.800/mm? (linfocitos
59%, monocitos 15%), descenso de plaquetas a 73.000/
mm?, hipoalbuminemia grave en 1,3 g/l y acidosis meta-
bolica; orina completa sin proteinuria. Los hemocultivos,
urocultivo y cultivo de LCR fueron negativos.

Por las alteraciones hematoldgicas descritas se realizo
estudio viroldgico para VIH, citomegalovirus, virus
de Epstein Barr y parvovirus que resultaron negativos.
Ademas se descartd patologia mieloproliferativa. A las
48 h de evolucion, se realizdo examen de RPR (Rapid
plasma reagin) resultando reactivo, por lo que se solicitd
VDRL que fue positivo a titulos de 1:128 y VDRL en
LCR fue positivo a titulos 1:8 por lo que se confirmo el
diagnéstico de sifilis congénita. Las lesiones cutaneas eran
compatibles con pénfigo sifilitico y ragades.

Recibi6 tratamiento con penicilina G sédica 250.000
Ul/kg/dia i.v cada 6 h por 21 dias, sin presentar com-
plicaciones derivadas de su uso. Se realizo estudio con
radiografia de huesos largos la cual mostrd una banda
hiperlicida metafisiaria, la TAC cerebral fue normal
y el fondo de ojo no evidencio retinitis; la evaluacion
otorrinolaringoldgica fue normal.

La paciente presentd una buena respuesta clinica, con
mejoria del compromiso hematoldgico, cutaneo y regre-
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sion de la visceromegalia. Fue dada de alta de la UCI a los
13 dias de evolucion y del hospital al mes de ingresada.

A las 7 semanas desde el alta present6 un descenso de
los titulos de VDRL (1:32) y a los cinco meses se objetivo
VDRL en sangre y LCR negativos. En el seguimiento a
los doce meses la paciente no evidenci6 secuelas.

Al revisar los antecedentes clinicos maternos se con-
firmoé un VDRL no reactivo en dos oportunidades (1°y 2°
trimestre del embarazo) y un RPR al momento del parto
no reactivo. Se efectu6 VDRL materno el cual resultd
positivo a titulos 1:32 y serologia para VIH negativa. Se
derivo a ambos padres a tratamiento por ITS.

Discusion

La sifilis congénita ocurre en la mayoria de los casos
cuando 7 pallidum cruza la placenta durante el embarazo
(via transplacentaria) de una madre infectada (no tratada
o inadecuadamente tratada) o por contacto con una lesion
genital infectada al momento del parto’. La infeccion in
utero puede ocurrir en cualquier trimestre del embarazo,
incluso tan precozmente como a las 9-10 semanas de

Figura 1. Lesiones descamati-

vas palmo-plantares.

Figura 2. Fisuras en la region

peribucal.
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gestacion®.

Seglin la ley de Kassowitz, el riesgo de transmision
vertical de sifilis en mujeres no tratadas disminuye en la
medida que la enfermedad materna progresa, con una
transmision vertical de 70 a 100% para sifilis primaria,
67% para sifilis secundaria, 40 a 83% para sifilis latente
precoz y 10% para sifilis latente tardia®’

Estimaciones de la OMS sefialan que entre 715.000 a
1.575.000 mujeres embarazadas son infectadas con sifilis
anualmente'®. A consecuencia de esto, cada afio 500.000
neonatos nacen con sifilis congénita y otro medio millon
de embarazos termina en mortinatos o abortos, ocurriendo
la mayoria de los casos en paises con recursos limitados!.
Sin embargo, en la ultima década la sifilis congénita ha
resurgido en paises industrializados como E.U.A, donde
la tasa aumento6 en 23% durante el periodo 2005-2008,
después de un incremento de 38% en la tasa de sifilis en
mujeres y niflas de este pais durante el periodo 2004-
2007, Estas cifras estadisticas son mas elevadas que
para otras infecciones neonatales incluyendo la infeccion
por VIH y tétanos'.

En Chile, desde el afio 1992 se ha registrado una
disminucién sostenida de la sifilis (de 38,3 por 100.000
habitantes a 14,2 por 100.000 habitantes en 2010). Sin
embargo, en mujeres embarazadas, entre 2001 y 2007, el
nimero de casos presentd un aumento de 420%, mien-
tras que la sifilis congénita en igual periodo se ha visto
incrementada en 132% a pesar de los altos indicadores
de control de embarazo y atencion profesional del parto
en nuestro pais. Del total de casos de sifilis, alrededor de
0,2% corresponden a casos de sifilis congénita'®. Segun
informacion del sistema de Enfermedades de Notificacion
Obligatoria (ENO) hasta la semana epidemiologica 50 del
afio 2011, se habian notificado 3.548 casos, alcanzando
una tasa de incidencia de 20,6 por cien mil habitantes.
El grupo etario en edad fértil (15 a 49 afios) representa
81% de los casos y la sifilis congénita concentra 1,4%".

Similar a la clasificacion de la sifilis en poblacion
adulta, la sifilis congénita puede presentarse en estadios:
precoz, cuando las manifestaciones clinicas se presentan
en los dos primeros afos de vida y tardia cuando los
sintomas ocurren después de esta edad'’. La forma precoz
es el resultado de la diseminacion hematogena de las es-
piroquetas y habitualmente se presenta durante el periodo
neonatal y rara vez después de los 3 a 4 meses de vida.
Se estima que mas de 60% de los niflos infectados son
asintomaticos al momento del parto'®, manifestandose los
sintomas de la enfermedad, en dos tercios de los casos,
entre las 3 y 8 semanas de edad.

Una vez ocurrida la infeccion del feto, cualquier 6rgano
puede verse comprometido. En tres series clinicas de 139
nifios con sifilis congénita sintomatica los hallazgos mas
comunes fueron: hepato-esplenomegalia (71%), exantema
(68%), fiebre (42%), neurosifilis (23%) y neumonitis

(17%). Entre las alteraciones de laboratorio destacaban
cambios 0seos en la radiografia como periostitis u os-
teocondritis (78%), leucocitosis (72%), anemia (58%),
trombocitopenia (40%) y compromiso renal (hematuria,
proteinuria) (16%)'7-"°.

El compromiso hepatico es una de las manifestaciones
mas precoces y puede ser parte de un sindrome séptico o
presentarse en forma aislada®. La hepato-esplenomegalia
e ictericia son los hallazgos mas frecuentes en el examen
fisico durante el periodo neonatal?'.

Las manifestaciones muco-cutaneas de la sifilis con-
génita ocurren hasta en 70% de los pacientes y pueden
estar presentes al momento del nacimiento o desarrollarse
durante las primeras semanas de vida®, como en el caso
aqui comunicado. La erupcidn cutanea tipica consiste en
lesiones eritematosas maculo-papulares pequeias (simi-
lares a las lesiones de sifilis secundaria), afectando usual-
mente plantas, palmas, nalgas, muslos y zona perioral®.
Pueden observarse fisuras alrededor de labios, narinas o
region anal. Otras manifestaciones muco-cutaneas han
sido reportadas, incluyendo lesiones vesiculo-bulosas?,
condilomas lata, lesiones anulares® y similares a los
del eritema multiforme®. Existe una variante de las
lesiones bulosas denominada pénfigo sifilitico y ocurre
principalmente en palmas y plantas, pero también puede
ser generalizado?’. El compromiso de la mucosa nasal se
manifiesta por estornudos (rinitis sifilitica), la cual aparece
después de la primera semana de vida. La rinorrea a veces
puede ser sanguinolenta; cuando esta es purulenta puede
indicar sobreinfeccion bacteriana®. Todas las lesiones
muco-cutaneas contienen gran cantidad de espiroquetas
y son altamente contagiosas.

Las alteraciones hematologicas también son comunes,
pero ocurren tardiamente. La anemia esta presente en la
mayoria de los neonatos con sifilis congénita y la trombo-
citopenia es habitualmente leve. El recuento leucocitario
puede presentar valores variables, con frecuente hallazgo
de monocitosis. El desarrollo de hidrops fetal ocasionado
por anemia no hemolitica es altamente sugerente de
etiologia sifilitica.

La forma tardia estd caracterizada por la presencia
de lesiones Oseas, corneales (queratitis intersticial) y del
sistema nervioso central (convulsiones, tabes dorsal)?®.
Muchas de estas lesiones no son reversibles con la terapia
antibacteriana pues son lesiones destructivas residuales
de la etapa precoz’.

La presentacion de la sifilis congénita como cuadro
séptico posterior al periodo neonatal inmediato es infre-
cuente, con alta mortalidad en ausencia de tratamiento.

En la revision de la literatura cientifica, los reportes
referentes a esta forma de presentacion de la sifilis
congénita son escasos. En 1990, Dorfman y cols.”,
comunicaron siete casos de sifilis congénita sintomética
que se presentaron después de la tercera semana de vida
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(rango de edad: 3 a 14 semanas). Tres casos se presen-
taron con fiebre y ausencia de sintomas clasicos. Las
manifestaciones clinicas fueron compatibles con sepsis y
compromiso multisistémico. Lago y cols.?’, reportaron un
paciente de 40 dias de vida que presento fiebre, hepato-
esplenomegalia y compromiso hematologico grave. Se
diagnostico sifilis al quinto dia de hospitalizacion. Sarigy
cols* comunicaron el caso de un paciente de seis semanas
de edad que evolucion6 con sepsis asociada a disfuncion
hematologica: coagulacion intravascular diseminada
(CID). Recientemente Grover y cols.’!, reportaron el
segundo caso de CID neonatal ocasionada por sifilis
congénita complicada con el desarrollo de un hematoma
intracraneal. Otra complicacion descrita y similar en su
forma de presentacion a la sepsis, fue comunicada por
Pohl y cols.*?, donde un paciente de cinco semanas de
edad, sin diagnodstico previo, desarrolld un sindrome
hemofagocitico con pancitopenia grave, evolucionando
con hepato-esplenomegalia rapidamente progresiva y
shock; luego de dos meses hubo normalizacion de los
parametros hematoldgicos. Se sugiere que en pacientes
con infeccion por 7. pallidum y que evolucionen con
sindrome de disfuncion organica multiple (SDOM), debe
plantearse como diagnostico diferencial la linfohistio-
citosis hemofagocitica, como en el caso publicado por
Bennett y cols®.

En el presente caso, ademas de la presentacion inusual,
destaco los niveles elevados de PCR, lo que hizo presumir
inicialmente una etiologia bacteriana de la sepsis. En re-
lacion a este hallazgo, Meneghello y cols.*, en una de las
casuisticas nacionales mas importantes de sifilis congénita
a mediados del siglo pasado, refirieron como un aspecto
de interés la existencia de sedimentacion globular elevada
en 30 de 33 pacientes. Dos afios mas tarde, Rosselot y
cols.®, en una serie de 57 pacientes, establecieron una
relacion estrecha entre valores de sedimentacion globular
elevada y alteraciones Oseas.

El diagndstico de sifilis congénita es dificil de esta-
blecer, ya que 7. pallidum no puede ser cultivado desde
los sitios de infeccion. Actualmente no se dispone de
un método rapido, sensible y especifico que confirme
el diagndstico en los recién nacidos, principalmente en
aquellos que nacen asintomaticos. La utilizacion del test
de “infectividad” en conejos es el estandar para realizar
el diagnostico; sin embargo, es lento y costoso, por lo
que se realiza solo en laboratorios de investigacion®*’.
La deteccion de espiroquetas en muestras de fluidos por
microscopia de campo oscuro es de baja sensibilidad en
los recién nacidos®®, por la escasa concentracion del micro-
organismo. Por esto el diagnostico de sifilis congénita se
basa en los hallazgos del examen fisico y en los resultados
de las pruebas serologicas.

Los ensayos serologicos utilizados, tanto los no
treponémicos (VDRL y RPR) como los treponémicos:
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fluorescent treponemal antibody absorption (FTA-ABS)
y microhemagglutination test for antibodies to Treponema
pallidum (MHA-Tp) detectan IgM e IgG. Las pruebas no
treponémicas muestran la reactividad hacia antigenos de
cardiolipina-lecitina-colesterol, para reconocer posibles
anticuerpos contra 7. pallidum y reflejan la actividad de
la enfermedad. Es criterio diagndstico de sifilis congénita
un aumento de los titulos séricos, al menos, cuatro veces
mayor que los titulos maternos'”**. Estos resultados son
sugerentes, pero no son el tnico marcador utilizado para
el diagnostico. Su sensibilidad estimada es de 4-13%*4
y especificidad de 99%*. Hay que considerar que solo
en 22% de los nifos infectados intra-ttero los titulos de
las pruebas no treponémicas son superiores a los de la
madre*, por ello la relacion de titulos séricos paciente/
madre menor a cuatro veces no excluye el diagnostico de
infeccion congénita’.

Las pruebas treponémicas detectan especificamente
anticuerpos contra 1. pallidum (IgA, IgM e IgG), pero
no diferencian entre otros treponemas. Durante el em-
barazo, especialmente en el tltimo trimestre, se produce
paso de IgG por la placenta, de forma que una serologia
positiva en el neonato no nos permite diferenciar entre el
traspaso pasivo de anticuerpos maternos y la infeccion del
mismo*, por lo cual la interpretacion de sus resultados
es complicada y no se utiliza como criterio diagndstico.

Considerando que los anticuerpos IgM maternos no
cruzan la placenta, si éstos estdn presentes en el suero
del neonato podria ser considerado como evidencia de
infeccion congénita®. Se han desarrollado diversas tec-
nologias para la deteccion de anticuerpos IgM pero han
mostrado una baja sensibilidad en nifios asintomaticos.
Estas pruebas requieren una técnica compleja y no se las
utiliza de rutina. Entre ellas se pueden mencionar: IgM
FTA-Abs 19s, IgM de captura por ELISA (CAPTIA®)
y Western Blot>'*

El Centro de Control y Prevencion de Enfermedades
(CDC), de Atlanta, Georgia, sugiere que los test serolo-
gicos deben ser realizados en suero materno, ya que en el
suero del neonato podrian ser no reactivos si la serologia
materna resulta en titulos bajos o si la madre se infecto
tardiamente durante el embarazo. Asimismo la realizacion
de las pruebas seroldgicas en sangre de cordon no esta
recomendada ya que puede ser contaminada por sangre
materna y dar resultados falsamente positivos*. Numero-
sos estudios han analizado la sensibilidad, especificidad y
valores predictores positivos y negativos de las pruebas
no treponémicas, realizadas en muestras de suero materno
y sangre de cordon, coincidiendo que ambas tienen altas
tasas de falsos positivos. Abarzia y cols.*, publicaron
que el suero materno presentd 53% de falsos positivos
y la muestra de cordén, 65%. Sin embargo, los estudios
también coinciden en que la tasa de falsos negativos es
diferente segun el tipo de muestra analizada, siendo méas
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alta en muestra de cordon que en suero materno (5 vs
0,5%), pudiendo no pesquisar casos de sifilis materna
y sifilis congénita si s6lo se toma muestra de cordon®.
La actual normativa del MINSAL indica realizar cuatro
tamizajes a las mujeres embarazadas: al primer control, a
las 24 semanas, entre las 32 y 34 semanas y al momento
de ingresar al parto*.

El uso clinico de RPC en liquido amniético, sangre
o LCR, es un método alternativo con buena sensibilidad
(78-86%) y especificidad (100%)*. Yamamoto y cols.?,
enfatizan su utilidad en el inicio de la terapia, dado el
gran porcentaje de pacientes asintomaticos al momento
del diagndstico, ademas de permitir la identificacion de
la espiroqueta en diferentes medios.

En el caso aqui comunicado, la falsa negatividad de las
pruebas no treponémicas maternas puede explicarse por
la adquisicion, en forma tardia, de la infeccion durante
el embarazo. Treponema pallidum invade la circulacion
después de la inoculaciéon muco-cutanea, pero la reac-
tividad de estos ensayos ocurre 4 a 8 semanas después
de adquirida la enfermedad*#°. Asimismo, se describe
que una determinacion serologica puede ser falsamente
negativa por una elevada concentracion de anticuerpos
que inhiben la aglutinacion, hecho denominado fenomeno
de prozona’®.

En conclusion, el correcto diagndstico de sifilis congé-
nita es dificil de establecer por la historia materna y sinto-
matologia ya que esta ltima es similar a otras infecciones
congénitas, como también a la sepsis bacteriana, por lo
que hay que considerarla como diagnostico diferencial de
patologias con alteraciones hematoldgicas y compromiso
cutaneo. Nuestra paciente present6 sintomas clinicos su-
gerentes de sifilis (compromiso mucocutaneo sifilimorfo,
hepato-esplenomegalia y alteraciones hematologicas);
no obstante, inicialmente estas no fueron valoradas
correctamente, atribuyéndose a otras causas como sepsis

Infect Dis 1999; 10: 183-94.

bacteriana o leucemia congénita, probablemente por la
ausencia de historia materna alusiva a esta patologia, ya
que hubo un adecuado control del embarazo como también
examenes de pesquisa diagnostica negativos.

Se debe mantener un alto indice de sospecha y fami-
liaridad con la presentacion clinica y complicaciones, ya
que la sifilis congénita puede ser tratada exitosamente,
constituyéndose en una enfermedad potencialmente
erradicable; no obstante, sigue siendo un problema de
salud vigente, particularmente en paises en desarrollo.

Resumen

El espectro clinico de la sifilis congénita varia desde
la infeccion asintomatica a una sepsis fulminante. Comu-
nicamos el caso de un recién nacido de sexo femenino,
de 27 dias de edad, sano, sin antecedentes maternos,
con adecuado control obstétrico y screening prenatal
negativo. Consultd por fiebre y lesiones cutaneas de 24
h de evolucion. Ingresoé a unidad de cuidados intensivos
con compromiso sensorial, hiporeactividad, con lesiones
descamativas eritematosas peribucales, palmo-plantares y
hepato-esplenomegalia. En los examenes de laboratorio
destaco la presencia de anemia, leucocitosis, trombo-
citopenia y PCR elevada. Evoluciond con shock séptico,
hipoalbuminemia y acidosis metabolica. Se diagnostico
sifilis congénita por VDRL con titulos 1:128 y VDRL en
LCR con titulos 1:8; el VDRL materno fue 1:32. Completo
terapia con penicilina G i.v. por tres semanas con adecuada
respuesta clinica y de laboratorio. La sifilis congénita
puede no ser diagnosticada al momento del nacimiento,
por ende se debe tener un alto indice de sospecha, consi-
derando los posibles errores en la serologia prenatal y las
variadas formas de presentacion clinica, incluida la sepsis
neonatal, durante el primer mes de vida.
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