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RESUMO: A sifilis, tida como uma IST, pode ser transmitida de mae para filho, causando gra- Palavras-

. . . - chave:
ves problemas neonatais, como prematuridade, baixo peso e problemas hepaticos, como a <ffilis
colestase, que leva a ictericia e prurido. Sendo assim, a histdria clinica incluiu ictericia pro- congé-

. . . - . . nita.
gressiva desde 0 10° dia de vida e les6es bolhosas no corpo, sugerindo uma possivel colestase Pénfigo
neonatal. Relatar um caso de ictericia neonatal em lactente com pénfigo bolhoso, uma com- bo-

N ~ : = . . . ., lhoso.Co-
binacdo rara que levanta questdes sobre infecdo no periodo pré-natal. Um recém-nascido lestase

(RN), do sexo masculino, nascido em meados de junho de 2024, foi admitido no ambulatdrio
pediatrico, aos 27 dias de vida, com quadro de ictericia persistente e lesdes bolhosas cuta-
neas, compativeis com pénfigo bolhoso. Os exames laboratoriais e de imagem revelaram ele-
vacdo das enzimas hepaticas e canaliculares, processo inflamatdrio em via biliar. As lesdes
cutaneas bolhosas indicaram um processo autoimune, onde anticorpos maternos poderiam

ter atravessado a placenta e afetado tanto a pele quanto o figado do recém-nascido. A con-
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dicdo exige uma abordagem multidisciplinar para 0 manejo das manifestagdes hepaticas e

cutaneas, com foco em interven¢6es que minimizem o impacto da colestase e do pénfigo
bolhoso. Este relato destaca um cldssico em que apenas a histdria clinica e exame fisico ja
poderiam sugerir sifilis congénita e serve de alerta para que quadro de pénfigo e colestase
tem que se investigar sifilis antes de encaminhar para o hepatologista. Haja vista que a de-
mora no diagndstico pode levar a complicagdes irreversiveis Todos os médicos devem ser
capazes de diagnosticar as apresentag0es classicas de sifilis ndo sendo necessdério a avaliagao

de um especialista.

INTRODUCAO
A sifilis configura-se como uma infec¢do de carater infectocontagioso, transmitida primaria-
mente por via sexual e, verticalmente, durante o periodo gestacional'. Essa patologia caracteriza-se por

periodos de atividade intercalados com fases de laténcia, e, na auséncia de intervencao terapéutica ade-
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quada, pode evoluir para complica¢8es sistémicas severas, comprometendo multiplos sistemas do orga-
nismo?. A bactéria responsdvel por essa infeccdo, o Treponema pallidum, mantém-se como um desafio
expressivo no campo da saude publica, com impacto tanto em paises desenvolvidos quanto em desen-
volvimento?.

A transmissdo vertical da sifilis é passivel de ocorrer em qualquer fase gestacional e em todos
os estdgios clinicos da doenga na mae*. Em gestantes que nao recebem tratamento adequado, a taxa de
transmissdo vertical nas fases primaria e secundaria é extremamente elevada, variando entre 70% e 100%,
enquanto nas fases mais avangadas, como a latente tardia e a tercidria, essa taxa reduz para cerca de 30%.
Ha também risco de transmissao direta no momento do parto, caso a parturiente apresente lesdes geni-
tais ativas, além da possibilidade de transmissao via aleitamento materno, caso ocorram lesdes sifiliticas
mamadrias. Aproximadamente 40% das gestantes ndo tratadas apresentam desfechos adversos, incluindo
aborto espontaneo, natimorto ou ébito perinatals.

A abordagem diagndstica para sifilis congénita exige uma avaliacdo rigorosa e ampla, con-
templando tanto a investigacdo epidemioldgica materna quanto exames clinicos, laboratoriais e de ima-
gem para o recém-nascido®. Comorbidades como prematuridade e baixo peso ao nascer sdo frequentes,
além de manifestacdes especificas, tais como hepatomegalia, acompanhada ou ndo de esplenomegalia e
mais gravemente apresentam colestase hepdtica, e lesdes cutaneas® .

A colestase hepatica é uma condicdo em que o fluxo normal da bile do figado para o intestino
é parcial ou completamente interrompido®. Essa situacdo compromete a excrecdo de substancias e a di-
gestdo de lipidios, levando a um quadro clinico significativo’. Além disso, a colestase pode ser classificada
em duas categorias: intra-hepatica, que se origina de disfun¢des nas células hepdticas ou nos canaliculos
biliares, e extra-hepatica, que resulta de obstru¢des nas vias biliares, como calculos, tumores ou esteno-
ses®.

Os principais sinais clinicos incluem prurido intenso, urina escura, fezes de coloragdo claras e
elevacdo da bilirrubina total e direta o que gera a ictericia que é um notdvel indicador da doenca®. A icte-
ricia é classificada pela Escala de Kramer, que é descrita em cinco zonas, baseando-se na extenséo da
colora¢do amarelada no corpo : Zona 1: apenas a cabeca e pescoco estdo ictericiados; Zona 2: ictericia se
estende até a parte superior do tronco; Zona 3: ictericia até a regiao abdominal inferior e as coxas; Zona
4: ictericia até os joelhos, bracos e pernas; Zona *: ictericia em todo o corpo, incluindo maos e pés™.

Ademais a colestase neonatal, uma manifestacao especifica em recém-nascidos, é especial-
mente preocupante devido a sua associacao com condicOes autoimunes, que podem ndo apenas exacer-
bar os sintomas tipicos, mas também se relacionar com manifesta¢6es cutaneas, complicando ainda mais
0 manejo clinico®.

Dentro dessas manifestacdes cutdneas, que podem aparecer associada a condi¢do imune te-
mos o pénfigo bolhoso, que é uma doenca autoimune rara, caracterizada pela formacgao de bolhas sube-

pidérmicas devido a perda de adesdo entre a epiderme e a derme10. Seu desencadeamento ocorre por
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autoanticorpos IgG que atacam os hemidesmossomos da membrana basal, levando a uma resposta infla-
matdria. As bolhas sao grandes, tensas e podem conter liquido seroso ou, as vezes, hemorragico, locali-
zando-se sobre pele normal ou eritematosa, especialmente em dreas de flexao dos membros™. Em cerca
de 30% dos casos, mucosas como a oral, nasal e conjuntival também sao atingidas. Na forma infantil, ha
peculiaridades como lesdes nas regides palmoplantares e mucosas oral e genital, além de boa resposta a
corticoterapia e evolu¢do autolimitada™.

Assim, as doencgas autoimunes podem causar uma ampla gama de complica¢6es, desde le-
sOes teciduais até disfuncdes sistémicas. As citocinas pré-inflamatdrias, liberadas por células imunes, em
resposta a danos teciduais podem agravar a disfun¢ao hepatica, exacerbando os sintomas da colestase e
destacando a interdependéncia entre esses sistemasy. Portanto, o reconhecimento colestase neonatal,
principalmente, em pacientes com altera¢Ges cutaneas € fundamental para diagndstico precoce e pre-
venc¢do de complicagdes severas’.

Diante disso, o presente relato tem como objetivo relatar o caso emblematico de colestase
neonatal associada a altera¢des cutaneas, com énfase na fisiopatologia da colestase neonatal e sua cor-

relagdo com manifestagdes dermatoldgicas.

DESCRICAO DO CASO

Um recém-nascido do sexo masculino, nascido em meados de junho de 2024, foi admitido no
ambulatdrio pedidtrico, aos 27 dias de vida, com quadro de ictericia persistente e les6es bolhosas cuta-
neas, compativeis com pénfigo bolhoso neonatal, conforme apresentado na

figura 1 abaixo. O paciente, acompanhado pela mae, reside com os pais, sendo o pai, de 32

anos, operador de empilhadeira, e a mae, de 28 anos, auxiliar de servicos gerais.

Imagem 1: Lesdo de pénfigo em MMII.
Fonte: acervo pessoal.
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A ma3e relatou uma gravidez sem intercorréncias, com parto normal. O bebé, nascido a termo
com peso de 2.410 g, estava sendo alimentado exclusivamente com leite materno. No entanto, no décimo
dia de vida, o recém-nascido apresentou ictericia central e periférica, progredindo para o tronco e olhos,
acompanhada de elevacdo nos niveis de bilirrubina direta, o que levantou a suspeita de atresia das vias
biliares. Além disso, surgiram lesdes bolhosas distribuidas pelo tronco e membros, sugerindo uma asso-
ciagao rara entre as manifesta¢des cutaneas e hepdticas.

O exame fisico inicial revelou um bebé afebril, com peso de 3.086 g, comprimento de 50 cm
e perimetro cefdlico de 35,5 cm, apresentando sinais de desconforto respiratdério leve, abdome flacido e
mucosas levemente ictéricas. A conduta inicial incluiu a solicitagdo de nova ultrassonografia abdominal e
exames laboratoriais, indicando possivel atresia das vias biliares ou outra causa de colestase neonatal.

Os exames laboratoriais, realizados um més apds seu nascimento, transcritos no prontuario,
revelaram elevacdo das enzimas hepdticas, bilirrubina total de 8,57 mg/dL e bilirrubina direta de 7,95
mg/dL. Uma tomografia abdominal, realizada nesse mesmo periodo

dos exames laboratoriais, mostrou a vesicula biliar parcialmente contraida. Durante a inter-
nacao, os dados laboratoriais do recém-nascido indicaram um quadro de colestase persistente, com niveis
elevados de bilirrubina direta e altera¢des nas enzimas hepdticas. Em julho, a bilirrubina direta foi regis-
trada em 6,39 mg/dL e a TGO em 92 U/L, apontando inflamagao hepdtica significativa. Nos dias seguintes,
os valores permaneceram alterados, e em agosto observaram-se bilirrubina direta de 4,21 mg/dL, fosfa-
tase alcalina elevada a 3.123 U/L, TGO em 38 U/L e TGP em 14 U/L, refor¢cando o quadro de disfuncao he-
patica.

Ademais, em outra analise, feita apds os exames anteriores, foi revelado achados importan-
tes. A tomografia computadorizada (TC) de abdome total mostrou distensdo das alcas intestinais, sem
sinais de obstrucdo e sem dilatagdo das vias biliares. Nos exames laboratoriais, mostrou hemoglobina de
11,6, hematdcrito de 33,8, leucdcitos de 8.700 com bastonetes de 3%, segmentados de 30% e linfécitos de
52%, e plaquetas de 343.000, além de bilirrubina total de 7,05, bilirrubina direta de 6,53 e indireta de 0,52.
Em uma segunda andlise no mesmo dia, observou-se hemoglobina de 10,5, hematdcrito de 29,6, leucdci-
tos de 9.290 com bastonetes de 2%, segmentados de 20% e linfdcitos de 60%, e plaquetas de 421.000.
Outros valores incluiram TGO de 85, TGP de 24, amilase de 6, bilirrubina total de 8, direta de 7,95, indireta
de 0,62, fosfatase alcalina de 4.730, GGT de 211 e PCR de 5,5.

Conforme a descricao do caso, na Escala de Kramer, o recém-nascido apresenta ictericia cor-
respondente a zona 2, visivel principalmente nos olhos e tronco, o que reforca a necessidade de investi-
gacao complementar. Além da disfuncao hepdtica, o bebé apresentava les6es cutaneas bolhosas nos
membros e tronco, compativeis com pénfigo bolhoso neonatal, uma doenca rara em recém-nascidos,

caracterizada por bolhas subepidérmicas devido a autoanticorpos.
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A conexdo entre as manifesta¢des cutaneas e hepaticas é incerta, mas pode envolver a pre-
senga de autoanticorpos ou uma inflamagao sistémica. O pénfigo bolhoso pode refletir uma desordem
autoimune complexa, em que as lesdes cutaneas e a disfun¢ao biliar ocorrem devido a a¢do dos anticor-

pos.

DISCUSSAO

Esse relato aborda um caso de sifilis congénita (SC), um tipo de infeccdo sistémica, pode ser
manifestada por injdrias na pele, denominadas pénfigo bolhoso, haja vista a inflamagao disseminada2.
Paciente do caso relatado apresentou essas manifestacdes clinicas, com evolucao

gradual. Primeiramente apareceram as lesdes bolhosa com descamagao e edema nas extre-
midades, seguido por manchas hiperemiadas e arroxeadas, apds isso as lesdes foram descritas como mais
proeminéncia, com aumento na formacao de bolhas e crostas, principalmente nos membros e considera-
velmente dolorosas. E valido ressaltar a contribuicdo do antibiético ceftriaxona nas lesdes de pele, como
uso alternativo da penicilina que ndo estava disponivel no pronto atendimento. Portanto, tal pénfigo foi
causado pela sifilis e exacerbado pelo antibidtico1.

A colestase é uma complica¢do rara, mas potencialmente fatal da sifilis congénita™.Nesse
viés, esse quadro no recém-nascido foi evidenciado pelos niveis elevados de bilirrubina direta e fosfatase
alcalina, acompanhados de anemia e plaquetopenia'. Ademais, a ultrassonografia descartou obstrugao
das vias biliares, indicando que o acimulo de bile ocorreu por inflamagao intra-hepdtica, provavelmente
causada pela resposta do organismo a lise do Treponema pallidum’. Em adicdo, a falta de diagndstico e
tratamento imediato, incluindo a auséncia de penicilina cristalina no inicio da internagdo, atrasaram o
controle efetivo da infeccao, comprometendo a funcao hepatica do paciente™. Esse caso destaca a ne-
cessidade de um diagndstico agil e da disponibilidade de tratamento adequado para evitar complicacdes
graves®.

Vdrias oportunidades de diagndstico precoce foram perdidas neste caso de sifilis congénita
grave®. O cendrio devido a hiperbilirrubina direta do RN estar aumentada foi avaliada pelo gastroentero-
logista que foi investigada e classificada como um possivel diagndstico de atresia das vias biliares, além
disso as manifestag¢6es cutaneas da sifilis congénita, incluindo o pénfigo bolhoso, representam um sinal
importante para suspeita diagndstica em neonatos®. No entanto, essas lesGes sdo frequentemente con-
fundidas com outras dermatopatias, como eczemas, retardando ainda mais o diagndstico e tratamento
adequado™. Portanto, é essencial considerar a sifilis com um diagndstico diferencial nesses casos, posto
que o numero de pacientes com SC estd aumentando em muitos paises, a gestdo da colestase associada
a esse quadro esta se tornando mais importante®. Desse modo, mais pesquisas sao necessarias para es-

tabelecer métodos para a identificacdo precoce de casos fatais.
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Atualmente, ndo existe um tratamento especifico para a colestase associada a SC3. Portanto,
é de extrema importancia fornecer terapia e suporte adequado para esses pacientes, com uma aborda-
gem multidisciplinar, envolvendo neonatologistas, hepatologistas e dermatologistas?. Corticosteroides
tdpicos ou sistémicos sao usados no pénfigo bolhoso, mas a colestase exige aten¢do para interferéncias
na metaboliza¢do de medicamentos. A evolugdo da colestase deve ser monitorada, avaliando-se a neces-
sidade de intervenc¢bes cirurgicas e suporte nutricional devido a possivel md absor¢do de nutrientes12.
Posto isso, em particular, a vitamina K deve ser administrada para prevenir hemorragias fatais, além do
consumo de alimentos com leite contendo triglicerideos de cadeia média, posto que a hipossecrecao bi-
liar dificulta a digestao dos triglicerideos normais. Além disso, a fun¢do de coagulagao deve ser monito-
rada repetidamente’®.

O tratamento exige uma abordagem multidisciplinar, envolvendo neonatologistas, hepato-
logistas e dermatologistas’. Corticosteroides tépicos ou sistémicos sdo usados no pénfigo bolhoso, mas
a colestase exige atencdo para interferéncias na metabolizacdo de medicamentos*. A evolu¢ao da coles-
tase deve ser monitorada, avaliando-se a necessidade de interven¢fes cirdrgicas e suporte nutricional
devido a possivel ma absorcao de nutrientes?.

O progndstico da colestase neonatal com pénfigo bolhoso depende da gravidade das lesdes
hepdticas e resposta ao tratamento imunossupressor®. Em casos leves, pode haver recuperacao com-
pleta, mas em casos graves pode ser necessario transplante hepatico. ®

Este raro caso de colestase neonatal associada a pénfigo bolhoso ilustra a complexidade do
manejo de doencgas autoimunes em recém-nascidos, destacando a necessidade de uma abordagem tera-
péutica integrada. Mais estudos sdao necessdrios para entender os mecanismos imunoldgicos subjacentes

e desenvolver estratégias de tratamento eficazes para essas condi¢des raras.

CONCLUSAO

Portanto, esse caso demonstra a importancia do diagndstico precoce da sifilis congénita,
uma vez que viabiliza a atencao integral do paciente e minimiza comprometimentos sistémicos, como o
pénfigo bolhoso, a colestase e a funcdo hepdtica comprometida. Nesse viés, o0 manejo clinico do caso
exige uma abordagem multidisciplinar, integrando neonatologia, hepatologia e dermatologia para asse-
gurar a melhor resposta ao tratamento. Esta discussao fornece subsidios valiosos para a compreensdo
dos mecanismos imunoldgicos envolvidos e destaca a necessidade de novos estudos para aprimorar o
cuidado com pacientes pediatricos em quadros raros como este. E, por fim, foram respeitados os aspec-
tos éticos dos riscos de quebra do sigilo, por meio de total anonimato e andlise do prontudrio em sala

privada.
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