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1. INTRODUCAO

A sifilis € uma infeccdo sexualmente transmissivel, causada pela espiroqueta Treponema
pallidum. O curso da doenca nos individuos infectados segue em estagios primario, secundario,
latente e terciario por um periodo de dez anos ou mais (1,2). A OMS define como “sifilis
precoce” a infec¢do com duragdo menor, de dois anos. Esse termo refere-se a infec¢des que

podem ser transmitidas sexualmente, sendo a forma ativa e infecciosa da doenca (2).

A sifilis pode ser transmitida pela via sexual, caracterizando a sifilis adquirida ou pela via
vertical através da placenta da mae para o feto, determinando a sifilis congénita (SC) (3). ASC
ocorre por meio da dissemina¢do hematogénica da bactéria T. pallidum da gestante infectada
ndo tratada ou inadequadamente tratada para o feto por via transplacentaria ou, ocasionalmente,
pelo contato direto com lesdo no momento do parto (4). A transmissao vertical, apesar de poder
ocorrer em qualquer fase gestacional ou estagio da doenga materna, tem maior probabilidade
de ocorrer nas fases iniciais da doenca, quando ha mais espiroquetas na circulacao, sendo o
estagio da sifilis na mée e a duracdo da exposicdo do feto no Utero os principais fatores

determinantes da probabilidade de infecgdo do embriéo (3).

A maioria dos casos de sifilis congénita ocorre pela auséncia de realizacdo de teste para
sifilis durante o pré-natal ou pelo tratamento ndo adequado para sifilis antes ou durante a
gestacdo, sendo um importante indicador da qualidade da atencdo materno-infantil (5). Segundo
0 Ministério da Saude, na auséncia de tratamento eficaz, estima-se que 11% das gestacBes
resultam em morte fetal a termo, 13% em partos prematuros ou baixo peso ao nascer e que pelo

menos 20% de recém-nascidos apresentam sinais sugestivos de SC (4).

A sifilis congénita pode se manifestar até os dois primeiros anos de vida da crianga,
definida como sifilis congénita precoce, ou apés os dois anos de idade, caracterizada pela sifilis
congénita tardia. Entre 60% a 90% dos recém-nascidos sdo assintomaticos. As manifestacdes

da doenca podem variar de forma sistémica de acordo com a divisdo da faixa etéria (6-8).

As caracteristicas clinicas da sifilis congénita tardia relacionam-se a inflamacao

cicatricial ou persistente da infeccdo precoce ndo tratada adequadamente, expressando a
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formagdo das gomas sifiliticas em diversos tecidos. Dentre suas manifestagdes clinicas, estdo
fronte olimpica, nariz em sela, hipodesenvolvimento maxilar, palato em ogiva, ceratite
intersticial, coriorretinite, glaucoma secundario, perda auditiva sensorial, dentes de Hutchinson,
ragades, gomas sifiliticas, e diversas anomalias neurologicas e esqueléticas como tibia em sabre

e sinal de Higoumenakis (4,5).

O diagndstico da sifilis congénita é simples e a doenca deve ser rastreada em todas as
gestantes (5). A associacdo dos critérios clinicos, soroldgicos, radiograficos e da microscopia

direta sdo contribuintes para o diagndstico da SC (3).

No Brasil, tem-se observado um aumento constante no nimero de casos de sifilis em
gestantes, sifilis congénita e sifilis adquirida, possivelmente devido a elevacdo do nimero de
testagem, resultado da disseminacao de testes rapidos, ou a diminuicdo do uso de preservativos,
a reducéo na administracdo da penicilina na Atencdo Basica (4).

A SC pode ser prevenida e estima-se sua eliminacdo através da implementacdo de
estratégias efetivas de diagnostico precoce e tratamento de sifilis nas gestantes e suas parcerias
sexuais. Devido a sua importancia, a sifilis em gestantes e a sifilis congénita sdo agravos de

notificagdo compulsoria (4,9).

Dessa forma, a sifilis congénita tardia, em particular, destaca-se pelas manifestacfes
clinicas severas e duradouras, como as malformacdes dsseas que comprometem a qualidade de
vida dos afetados. Entretanto, o tema em questao é pouco descrito, sendo a producéo do referido
estudo acerca dessa enfermidade, especialmente sobre as malformacdes 0sseas em SC tardia,
de grande relevancia para a comunidade cientifica, visando a dissemina¢do do conhecimento e

a contribuicdo para ressaltar a importancia do diagnéstico precoce e o tratamento adequado.
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2. JUSTIFICATIVA

A escolha desse tema foi motivada pela necessidade de compreender melhor as
manifestacdes Osseas da sifilis congénita tardia e suas implicacBes clinicas, diagndsticas e
terapéuticas. A sifilis congénita, uma doenga infecciosa transmitida da mae para o feto durante
a gestacdo, pode causar uma série de complicagcfes graves, incluindo malformacdes 6sseas, se

ndo for adequadamente diagnosticada e tratada.

Enguanto ha uma quantidade significativa de estudos sobre sifilis congénita em geral, ha
uma escassez de pesquisas focadas especificamente nas malformacdes 6sseas decorrentes dessa
condicdo, especialmente nas fases mais tardias da doenca. A investigacao neste campo € crucial
para fornecer informacdes mais precisas e atualizadas aos profissionais de satde, permitindo

um diagnostico precoce e um tratamento mais eficaz para os pacientes afetados.

A relevancia social dessa pesquisa ndo pode ser subestimada. A sifilis congénita continua
a ser um problema de salde publica em muitas partes do mundo. Entender as malformacdes
Osseas associadas a essa condi¢do nao sé contribui para a melhoria dos cuidados de salde para
0s pacientes afetados, mas também pode ter um impacto positivo na prevencao e controle da
sifilis congénita como um todo. Ao destacar a importancia da vigilancia e do tratamento
adequado da sifilis em mulheres gravidas, esta pesquisa pode ajudar a reduzir a incidéncia de

casos de sifilis congénita e suas consequéncias adversas para a sadde infantil.



3. OBJETIVOS

3.1 OBJETIVO GERAL

Delinear as caracteristicas clinicas e implica¢cBes das malformacdes dsseas em sifilis
congénita tardia, visando contribuir para compreensdo e maior atencdo para o diagndstico e

tratamento dessa condicao.

3.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

e Revisar a literatura acerca das malformacdes 6sseas mais comuns em casos de
sifilis congénita tardia.

e Descrever as caracteristicas clinicas dessas malformagdes dsseas na sifilis
congénita tardia.

e Analisar os mecanismos fisiopatologicos que levam as malformacg6es dsseas na
sifilis congénita tardia.

e Descrever 0s métodos de diagnoéstico utilizados para identificar malformacoes

6sseas em sifilis congénita tardia.



4. METODOLOGIA

O estudo foi conduzido seguindo os preceitos de um estudo exploratério, através de uma

pesquisa bibliografica.

As fontes utilizadas para a coleta de dados foram artigos cientificos relacionados ao
tema acessados em bases de dados como PubMed, Scielo, LILACS e MEDLINE.

Os descritores utilizados para a busca foram: “sifilis congénita tardia”, “malformacdes
Osseas”, “diagndstico”, “tratamento”, “fisiopatologia” e “epidemiologia”. As buscas foram

realizadas nas linguas portuguesa, inglesa e espanhola.

Para a selecdo das fontes, foi considerado como critérios de inclusdo materiais que

abordem as malformacges 6sseas decorrentes de sifilis congénita tardia.

A coleta de dados iniciou-se por uma leitura exploratdria, verificando a relevancia do
material para o trabalho. Em seguida, foi realizada uma leitura seletiva, em que se identificou
0s materiais de maior interesse para o estudo. A andlise dos dados foi feita apds as leituras, de
forma qualitativa, buscando identificar os padrées de malformagfes 6sseas mais comuns em

casos de sifilis congénita tardia.



S. REFERENCIAL TEORICO

5.1  BREVE HISTORICO E DEFINICAO - SIFILIS

A sifilis € uma doenca antiga, que possui disponibilidade de testes relativamente
sensiveis e de tratamento acessivel, no entanto, continua sendo um problema de satde global.
As caracteristicas da sifilis fazem dela uma doenca teoricamente erradicavel, devido a auséncia
de um reservatdrio animal, poder ser diagnosticada e curada com testes simples e baratos e
antibioticos, além de ter um longo periodo de incubacdo, o que possibilita a deteccdo de casos
e o tratamento epidemioldgico para prevencdo de novas transmissdes. Entretanto, 0s
impedimentos sociais e as limitacdes de recursos ajudaram para a persisténcia da sifilis como

um problema de saude publica ao longo do século XX e no século XXI (10).

Determinada como uma doenca infecciosa cronica, a sifilis é causada pela espiroqueta
Treponema pallidum subespécie pallidum. A ordem do género Treponema é Spirochaetales,
formada por bactérias patogénicas em formato de espiral. A doenca se ndo tratada pode seguir

curso tradicionalmente dividido em estagios primario, secundério e terciério (1,2,4,10).

A transmissdo de sifilis venérea ocorre durante o contato sexual com um parceiro
ativamente infeccioso, sendo um exsudato que contenha 10 organismos capaz de transmitir a
doenca (2). Além da via sexual, outro meio de transmissdo é a via vertical através da placenta

da mae para o feto, determinando a sifilis congénita (SC) (3).

As bactérias penetram diretamente nas membranas ou entram por abrasées na pele, que
€ menos queratinizada nas areas perigenitais e perianais em comparagdo com a pele em outras
partes do corpo (2,3). O T. pallidum adere as células epiteliais e aos componentes da matriz
extracelular para estabelecer a infeccéo, estudos sugerem que a fibronectina e a laminina sao
substratos chave para essas interacGes. Abaixo do epitélio, ocorre a multiplicacdo local e
disseminacdo dos organismos atraves do sistema linfatico e da corrente sanguinea. Em até 40%
dos individuos com sifilis precoce ndo tratada acontece a penetracdo da barreira

hematoencefalica, podendo causar complicacdes neurolodgicas significativas (2).
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O estagio primério ou inicial é tipicamente caracterizado pelo surgimento de uma Unica
les&o indolor, o cancro, no local da inoculacdo, em aproximadamente 21 dias ap6s a infeccéo,
a aparicdo de multiplas lesdes priméarias ocorre em uma minoria dos casos. O local das lesdes
primarias € comumente na genitalia, podendo haver linfadenopatia regional. As lesdes
primarias tendem regredir espontaneamente mesmo sem tratamento. Apesar de as lesfes da
sifilis primérias se localizarem nos locais de inoculagdo inicial, acredita-se que o patégeno
invada as juncOes intercelulares do endotélio, provocando a disseminacdo hematogénica do
organismo durante o estagio primario, atingindo o sistema nervoso central e o resto do corpo
(10).

O estagio secundario se inicia apds cerca de 6 a 8 semanas da resolucdo das lesdes
primarias, determinando 0 momento em que os sinais de dissemina¢do podem ocorrer em
praticamente qualquer local ou 6rgdo, mas mais frequentemente em locais cutdneos e mucosos.
A transmissdo via sexual da doenca acontece ap0s 0 contato com a lesdo, logo, € limitada a
pessoas com manifestagdes primarias e secundarias da sifilis. No estagio secundario, assim
como no estagio primario, as lesdes podem desaparecer e a infeccdo entra numa fase latente em
que as manifestacdes clinicas estdo ausentes. Na fase latente, mesmo sem manifestacGes
clinicas, a infeccdo pode ser transmitida a criangas nascido de mées infectadas néo tratadas
(2,10).

Apds anos da manifestacdo de sifilis no estagio secundario, uma minoria de individuos
com sifilis latente pode progredir e manifestar sinais tardios, atingindo a sifilis de estagio
terciario, incluindo doencas cardiovasculares, neurossifilis e lesdes de pele, 0ssos ou visceras
(gomas) (10).

5.2 FISIOPATOLOGIA DA SIFILIS

Os mecanismos que causam danos nos tecidos, as defesas do hospedeiro e as
manifestacdes clinicas da sifilis ainda estdo mal definidos. Os principais obstaculos a esse

progresso devem-se a recalcitrancia da bactéria T. pallidum a cultura in vitro e, por
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consequéncia, a incapacidade de aproveitar técnicas genéticas para delinear seus determinantes

de viruléncia. (2).

Os treponemas patogénicos sao bactéerias ndo cultivaveis, de crescimento lento e com
morfologia de ondas planas idénticas. Esses microrganismos ndo toleram bem a dessecagéo, o
aumento da temperatura e da tensdo atmosférica de oxigénio, justificando a necessidade do

contato pessoal préximo para a transmissao eficiente (11).

Embora ndo se tenha esclarecido como o T. pallidum tenha vantagens ao invadir tecidos
viscerais e musculoesqueléticos profundos, alcancar e sobreviver em locais distantes da pele e
mucosas elevam as oportunidades de transmissdes subsequentes. A sifilis venérea pode ser
descrita como a competicdo entre a bactéria, que geralmente é considerada um patdgeno
extracelular, para evitar seu reconhecimento, e a capacidade das respostas imunes inatas e

adaptativas do hospedeiro para rastrear o microrganismo (11).

A espiroqueta T. pallidum possui uma fragil membrana externa que carece de
lipossacarideo, que é um glicolipideo com grande capacidade pro-inflamatoria encontrado em
bactérias Gram-negativas. Devido a uma escassez de padrdes moleculares associados a
patdégenos expostos a superficie (PAMPs), o T. pallidum sofre repetidos episodios de
disseminacdo que ndo sdo bem detectados pelo sistema imunolégico inato, justificando a falta
de sintomas inflamatoérios sistémicos caracteristico da sifilis. A producdo de anticorpos
opsoOnicos, que promovem a internalizacdo, morte e degradacdo das espiroquetas dentro dos
fagolisossomos, marca um ponto crucial na relacdo entre o hospedeiro e o patdégeno. Todavia,
a liberagdo de lipoproteinas degradadas (como lipopeptideos) que se ligam aos TLRs no interior
do fagossomo e de peptideos antigénicos para apresentacdo as células T residentes e recrutadas
localmente transforma a eliminacdo bacteriana em um processo de duplo efeito. A resposta
inflamatdria subsequente provoca danos teciduais que resultam em manifestacdes clinicas
(2,112).

A infeccdo desencadeia uma forte resposta imune humoral e celular logo no inicio. Os

testes sorologicos detectam anticorpos contra T. pallidum ja na fase primaria da infeccdo, e

esses anticorpos permanecem facilmente detectaveis ao longo da infecgéo, sendo utilizados para

10
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monitorar a resposta a terapia ap0s o tratamento. A resolucdo das manifestacGes primarias e
secundérias da infeccdo esta correlacionada com o desenvolvimento de respostas imunes
celulares, tanto em modelos animais quanto em humanos. Apesar dessas respostas imunitarias
rapidas, sem tratamento, o T. pallidum pode sobreviver no hospedeiro humano por varias
décadas, continuando a ser transmitido ou causando danos nos 6rgdos-alvo, mesmo diante da

resposta do hospedeiro (10,11).

53  SIFILIS CONGENITA

A infeccdo congénita ocorre pela transmissdo transplacentaria durante a gravidez ou,
menos frequentemente, pelo contato com lesdes cutdneas maternas infectadas durante o parto.
A transmissdo de mée para filho é predominante nas fases primaria e secundaria da infecgéo
materna por sifilis (40-90%) em comparacdo com as fases latentes (40% na fase inicial e menos
de 10% na fase latente tardia), apesar disso, pode acontecer em qualquer idade gestacional.
Todas as gestantes que tiverem o resultado da testagem positivo para sifilis devem receber

penicilina para prevenir a transmissao, independentemente do estagio da doenga ou da gestacdo

(8).

Estudos identificaram espiroquetas em amostras de placenta e corddo umbilical,
confirmando a passagem transplacentaria do organismo para o feto ja nas 9 a 10 semanas de
gestacdo. Embora se acreditasse que infecc@es fetais por sifilis ndo ocorriam antes do segundo
trimestre, sabe-se agora que o feto pode ser infectado muito cedo na gravidez, mas pode nédo
ser capaz de desenvolver uma resposta imunoldgica caracteristica até que seu sistema
imunolégico embrionério se desenvolva, entre 18 e 20 semanas de gestacdo. O risco de
transmissdo estd diretamente relacionado ao estagio da sifilis na mulher gravida, ou seja, a

extensdo e duracao da exposicéo fetal as espiroquetas (2).

A depender do momento da transmisséo, a infec¢do por sifilis congénita (SC) pode
resultar em varios problemas pré-natais e perinatais, como natimortos, prematuridade e baixo
peso ao nascer. Ao nascer, cerca de 60% a 90% dos nascidos vivos com sifilis congénita sao

assintomaticos, apresentando os primeiros sinais clinicos apds 3 meses de idade (6-8).

11
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A sifilis congénita precoce é definida pelo inicio das manifestacGes clinicas antes dos
2 anos de idade (4,8,12,13). Os principais sintomas da SC precoce sdo baixo peso ao nascer,
prematuridade, hepatomegalia, esplenomegalia, edema, ictericia, linfadenopatia generalizada,
além de acometer em grande parte 0 musculo esquelético, incluindo a pseudoparalisia de Parrot,
relacionada a alteracdes dsseas e outras alteracOes radiograficas (figura 1) como metafisite,

periostite, epifisite, Sinal de Wegener, Sinal de Wimberger (figura 2) (4,6-8,12,14).

Figura 1 — Acometimento multiplo de 0ssos

Acometimento 6sseo principalmente nas diafises e metéfises (15).

12
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Figura 2 — Sinal de Wimberger

O sinal de Wimberger é um sinal radioldgico patognomdnico especifico de sifilis congénita, em que ha
destruicdo dssea localizada da porcédo medial da metéafise proximal da tibia, manifestando-se clinicamente como

irritabilidade leve ou pseudoparalisia (14,15).

Assifilis congénita tardia é caracterizada pelo surgimento dos sinais clinicos ap0s os dois
anos de idade (13,16), que resultou de inflamag@o persistente ou cicatrizes causadas por
infeccdo de sifilis congénita precoce (17). As lesbes da SC tardia sdo mais severas (16). Entre
suas manifestaces clinicas estdo fronte olimpica, nariz em sela, hipodesenvolvimento maxilar,
palato em ogiva, ceratite intersticial, coriorretinite, glaucoma secundario, perda auditiva
sensorial, dentes de Hutchinson, radgades, gomas sifiliticas e varias anomalias neuroldgicas e
esqueléticas, como tibia em lamina de sabre, sinal de Higoumenakis (4,18) e articulacdes de
Clutton (4,12,14). Os bebés que possuem sifilis congénita tardia ndo sao infecciosos (17).

O sinal mais caracteristico da sifilis congénita tardia é a triade de Hutchinson, composta
por dentes de Hutchinson, surdez do oitavo nervo craniano e ceratite intersticial, que séo
resultados de inflamacgdo persistente ou cicatrizes causadas pela infeccdo por Treponema

pallidum em diversos 6rgdo (7).

Apesar de a sifilis possuir numerosos estudos que ampliam o conhecimento sobre a

sifilis congénita, essa infeccdo ainda representa um serio problema de salde publica,
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especialmente em paises pobres e em desenvolvimento, sendo a maioria dos problemas

encontrados nos bebés relacionada a oportunidades perdidas de assisténcia as mées (18).

5.4 EPIDEMIOLOGIA DA SIFILIS CONGENITA

O Boletim Epidemioldgico pelo Ministério da Saude de 2023 apresenta os casos de
sifilis adquirida, sifilis em gestantes e sifilis congénita notificados até 30 de junho de 2023 no
Sistema de Informacgdo de Agravos de Notificacdo (Sinan) e transferidos das Secretarias
Estaduais de Salde ao Setor de Producdo do Departamento de Informatica do SUS (DataSUS)
(19).

Em relacdo ao diagnostico dos casos de sifilis congénita em 2022, constatou-se que
93,0% foram identificados como sifilis congénita recente, 4,2% como aborto por sifilis, 2,6%

como natimorto e 0,2% (54 casos) como sifilis congénita tardia (19).

Os casos de sifilis congénita cujas maes realizaram pré-natal, em 2022, representou o
namero de 82,5%, sendo 59,9% o percentual de casos de sifilis congénita que foram
diagnosticados durante a realizacao do pré-natal. Foi observado que, apesar das altas proporcdes
de realizacdo de pré-natal e de diagndstico de sifilis materna durante a gestacdo, essas medidas

ndo foram suficientes para interromper a cadeia de transmisséo da doenca (19).

A maioria das gravidas diagnosticadas e notificadas com sifilis esta na faixa etaria de
20 a 29 anos, representando 59,7% dos casos em 2022. As adolescentes (de 10 a 19 anos)
também sdo um grupo relevante, correspondendo a 20,6% no mesmo ano. Acrescentando ao
perfil dessas gestantes, apesar de haver cerca de 27% de dados preenchidos como ignorados no
sistema de informacéo desde 2018, em 2022 nos casos com escolaridade conhecida, 25,3%
tinham ensino fundamental incompleto, 33,6% possuiam o ensino fundamental completo e

40,8% haviam pelo menos o ensino médio completo (19).

Segundo o boletim epidemioldgico pelo Ministério da Saude, a comparagdo dos anos

2012 e 2022 possibilitou a observacdo de um aumento de todos os desfechos favoraveis da
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sifilis congénita (6bitos, aborts e natimortos). A formacdo dos profissionais de saude, a
implementacdo das vigilancias estaduais e municipais, e a maior disponibilidade de testes para
sifilis provavelmente ajudaram a identificar e reduzir a subnotificacdo de desfechos

desfavoraveis (19).

A morbidade e a mortalidade por sifilis congénita sdo consideradas causas evitaveis e
sensiveis as condi¢Bes de atencdo a saude da mulher e da criangca. A andlise detalhada dos
aspectos relacionados a transmissdo da sifilis da mée para o bebé possibilita identificar os
fatores determinantes e de risco para sequelas e Obitos infantis, além de favorecer o
desenvolvimento de estratégias de prevencdo e controle (18).

Dada a atual importancia epidemioldgica de sifilis congénita no mundo, é crucial
divulgar as complicacdes e manifestacdes clinicas que essa infeccdo pode causar nos bebés,
além de identificar os fatores relacionados a sua prevencao (18).

54 IMPORTANCIA DO PRE-NATAL NA SIFILIS

Embora o sistema de saude do Brasil tem sofrido desenvolvimentos, a morbidade e
mortalidade infantil ainda é um desafio no pais. Durante a gestacdo e o periodo puerperal, 0
sistema de salde permite monitoramento de risco e de fatores risco de mortalidade infantil e é

fundamental para a melhoria dos resultados perinatais (20).

Os profissionais de salde, devem prover cuidados pré-natais adequados, sendo mais de
quatro visitas durante o ciclo gestacdo-puerpério. Nesse contexto, deve haver ambiente
acolhedor, estratégias de educacéo estabelecidas e deteccéo precoce de patologias de alto risco
durante a gravidez (20).

A realizacdo do pre-natal tem um papel fundamental para garantir que o percurso do
paciente desde o diagnostico até ao tratamento e acompanhamento seja bem gerido, assim como
a coordenacéo desses cuidados, minimizando erros e melhorando a seguranca e prognaéstico do

paciente (21).
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No pré-natal, é realizada a testagem de patologias cuja prevencdo da transmissao
vertical € de extrema importancia. Alguns dos testes que devem ser realizados pela gestante
para essa prevencdo sdo de sifilis, hepatite B, HIV, hepatite C, gonorreia e infeccdo por
clamidia, vaginose bacteriana e estreptococo do grupo B. A sifilis deve ser testada nas seguintes
ocasifes: na primeira consulta do pré-natal (idealmente, durante o primeiro trimestre da
gestacdo), no inicio do terceiro trimestre (28% semana) e no momento do parto ou aborto,

independentemente de exames anteriores (4).

Mulheres gravidas diagnosticadas e tratadas para sifilis no primeiro trimestre néo
apresentam resultados adversos mais elevados do que aquelas sem sifilis. Além disso, estudos
mostraram que mulheres diagnosticadas e tratadas no terceiro trimestre tiveram diversos
resultados na gravidez semelhantes as que ndo receberam tratamento. Nesse sentido, acredita-
se que aumentar 0 acesso aos testes nao reduz a incidéncia de sifilis congénita se os testes forem
realizados no final da gravidez. Mesmo quando realizados precocemente, € necessario

tratamento adequado para ter um efeito significativo na incidéncia de sifilis congénita (22).

Paises que buscam expandir e melhorar os cuidados pré-natais, reduzir os resultados
adversos da gravidez e alcancar as metas de eliminacédo da sifilis congénita devem garantir um

fornecimento constante de penicilina G benzatina (22).

56 DIAGNOSTICO DA SIFILIS CONGENITA

A crianca exposta a sifilis, isto €, todas as criangas nascidas de mées diagnosticadas com
sifilis durante o pré-natal ou com sifilis congénita deve passar por uma avaliacdo realizada
inicialmente na maternidade ou casa de parto, em que se considera o historico materno de sifilis,
quanto ao tratamento e seguimento na gestacdo; os sinais e sintomas clinicos da crianga (na
maioria das vezes ausentes ou inespecificos) e o teste ndo treponémico de sangue periférico da

crianga comparado com o da mée (4).
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Reconhecer a sifilis congénita é um desafio devido a sua apresentacéo clinica variada e
frequentemente inespecifica. Ademais, a sifilis é principalmente conhecida como uma doenca
sexualmente transmissivel em adultos, com isso, muitas vezes ndo se considera o diagnostico
de sifilis congénita em criancas (8). Devido a inexisténcia de uma avaliacdo complementar
precisa para o diagnostico da infec¢do da crianga, o diagnostico requer uma associagdo de
avaliacdo clinica, epidemioldgica e laboratorial (4).

O histdrico e seguimento da sifilis na gestacdo sdo documentados em prontuario médico
ou na caderneta da gestante, ndo € recomendado considerar apenas a informacdo verbal. Os
fatores que sdo considerados para determinar-se um tratamento adequado da gestante com
sifilis, com intuito assistenciais e clinicos, estdo a administracdo de benzilpenicilina benzatina;
inicio do tratamento até 30 dias antes doparto; tratamento finalizado antes do parto; esquema
terapéutico de acordo com o estagio clinico da infecgdo, respeito ao intervalo recomendado
entre as doses. Com objetivo de avaliar a resposta terapéutica ap6s o tratamento da sifilis na
gestante, os fatores a serem considerados sdo tratamento adequado da gestante com sifilis;
avaliacdo quanto ao risco de reinfeccdo e resposta imunoldgica adequada: documentacdo de
queda da titulacdo do teste ndo treponémico em pelo menos duas diluicdes em até seis menos
apos a conclusdo do tratamento; documentacdo de queda da titulacdo em pelo menos duas
diluigBes em ate seis meses para sifilis recente ou até 12 meses para sifilis tardia (4).

A crianga que é exposta a sifilis deve ser necessariamente encaminhada para atengédo
Basica (AB) de sua area de residéncia, que é o nivel de atencdo a saude encarregada pela
puericultura e coordenacéo de cuidado dos usuarios do SUS (4).

O exame fisico nas criangas expostas a sifilis, para exclui a possibilidade de infeccdo
por sifilis congénita, deve ser completamente normal, qualquer achado de sinal ou sintoma deve
levar a investigacdo complementar, sendo a sifilis congénita adicionada ao diagndstico
diferencial. E importante ressaltar que os sinais e sintomas da sifilis sdo inespecificos e podem
estar presentes em outras sindromes congénitas, como toxoplasmose, rubéola, herpes virus
simplex (HSV), citomegalovirus (CMV), hepatite neonatal, hidropisia fetal, sepse neonatal,

entre outros. A presenca de manifestacdes clinicas mais classicas referentes a sinais precoces
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de sifilis congénita caracteriza a crianga na classificacdo de sifilis congénita sintomética. Nesse

caso, é necessario a notificagdo compulsoria e tratamento imediato (4).

O teste ndo treponémico no sangue periférico deve ser empregado a todos os recém
nascidos de mée com diagndstico de sifilis durante a gestacdo, independentemente do histérico
do tratamento materno. N&o deve ser utilizado o sangue do corddo umbilical como amostra para
esse teste devido a mistura do sangue da criangca com o materno que pode provocar um teste
falso-reagente. Testa-se simultaneamente a mée a a crianga, no pos-parto imediato, com o
mesmo tipo de teste ndo treponémico para determinar o significado dos achados sorol6gicos da
crianga. Nessa testagem, um titulo do RN maior que o materno em pelo menos duas dilui¢cdes
denomina-se infeccdo congénita. Porém, quando ndo ha esse achado, a possibilidade do

diagnostico de SC nao € excluido (4).

Nos casos em que a crianca ndo foi infectada ou que tenha recebido o tratamento de
forma adequada, espera-se que 0s testes ndo treponémicos das criangas declinem aos trés meses
de idade, e obrigatoriamente ser ndo reagentes aos seis meses de idade. Quando ha falha no
tratamento para prevenir a ocorréncia de SC, observa-se a persisténcia da titulagdo reagente do
teste ndo treponémico aos seis meses de idade e/ou 0 aumento nos titulos ndo treponémicos em
duas dilui¢des ao longo do seguimento. No caso dessa falha, as criancas sdo notificadas para
sifilis congénita e submetidas a puncdo lombar para estudo do LCR, analisando-se o VDRL,
contagem celular e proteina e sendo tratadas durante 10 dias com penicilina parenteral, mesmo

se houver historico de tratamento prévio (4).

A sifilis congénita apenas € descartada ap6s 18 meses de idade se ndo existir achados
clinicos e laboratoriais, ap6s o seguimento das criancas expostas a sifilis pela Atencao Basica,
com cuidadoso monitoramento de sinais e sintomas sugestivos de sifilis congénita, associado

ao monitoramento laboratorial com teste ndo treponémico em 1, 3, 6, 12 e 18 meses de idade

(4).
Quando a mée néo foi tratada ou foi tratada de forma inadequada durante o pre-natal, o

filho é classificado como caso de sifilis congénita, independentemente dos resultados da

avaliacdo clinica ou de exames complementares. Definido o diagnostico de sifilis congénita,
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todas essas criangas sdo submetidas a uma investigagdo completa, envolvendo pungdo lombar
para andlise do liquor e radiografia de ossos longos. Assim, criangas com manifestacéo clinica,
alteracdo radioldgica ou liquorica de sifilis congénita e teste ndo treponémico reagente
completam o critério para SC, independentemente do histérico materno de tratamento e das

titulacGes dos testes ndo treponémicos (4).

57 TRATAMENTO DA SIFILIS CONGENITA

O tratamento adequado para sifilis € essencial para controle da sifilis congénita (22),
durante a gestacdo ele é realizado de forma completa para o estagio clinico de sifilis com
benzilpenicilina benzatina, iniciado até 30 dias antes do parto e finalizado no momento do parto.
Quando o tratamento das gestantes ndo se enquadrarem nesses critérios, sdo consideradas como
tratadas de forma ndo adequada. Apesar de imprescindivel o tratamento das parcerias sexuais
para evitar a reinfeccdo, ele ndo pertence aos critérios epidemioldgicos de definicdo de casos

de sifilis congénita (4).

No tratamento de criangas com sifilis congénitas é utilizado a benzilpenicilina
(potassica/cristalina, procaina ou benzatina), dependendo do tratamento materno durante a
gestacdo e/ou o resultado da comparacdo do teste ndo treponémico da crianca com 0 materno

e/ou exames clinicos/laboratoriais da crianca (4).

Nos casos de apresentacGes de neurossifilis em criancas com sifilis congénita, o
medicamento de escolha é a benzilpenicilina cristalina, além de ser obrigatoria a internacéo
hospitalar. Quando ndo ha caso de neurossifilis, o tratamento pode ser feito com
benzilpenicilina procaina fora da unidade hospitalar, por via intramuscular ou com

benzilpenicilina potassica/cristalina, por via endovenosa, internada (4).

Restrito aos casos em que a mae nao foi tratada ou foi tratada de forma nédo adequada, e
as criangas possuem exame fisico normal, exames complementares normais e testes nédo

treponémico ndo reagente ao nascimento uma opcao terapéutica € a benzilpenicilina benzatina

(4).
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Com o tratamento adequado de sifilis congénita nos primeiros trés meses de vida é
possivel a prevencdo de algumas manifestacdes clinicas. Alguns dos sinais que podem ocorrem
ou progredir mesmo com a terapia apropriada € a ceratite intersticial e as deformidades désseas,

como a tibia em “lamina de sabre” (3,4,6,16,18).

58 MALFORMACOES OSSEAS EM SIFILIS CONGENITA TARDIA

A sifilis congénita tardia apresenta caracteristicas clinicas que resultam de uma
inflamacéo cicatricial ou persistente devido a infeccdo precoce nao tratada adequadamente,
levando a formacdo de gomas sifiliticas em diversos tecidos. As manifestacbes incluem
deformidades como fronte olimpica, nariz em sela, hipodesenvolvimento maxilar, palato em
ogiva, alem de problemas oculares como ceratite intersticial, coriorretinite e glaucoma
secundario. Pode também haver perda auditiva sensorial, dentes de Hutchinson, ragades e varias

anomalias neuroldgicas e esqueléticas, como tibia em sabre e sinal de Higoumenakis (4,23,24).

Essas manifestacbes surgem em cerca de 40% das criangas cujas maes ndo foram
tratadas para sifilis durante a gestacdo. Embora algumas condigdes possam ser prevenidas com
tratamento adequado da mae durante a gravidez ou da crianca nos primeiros trés meses de vida,
outras, como ceratite intersticial, articulacGes de Clutton e surdez neurossensorial, podem

progredir mesmo com a terapéutica apropriada (4,24)

Os dentes de Hutchinson, a ceratite intersticial e a surdez do oitavo nervo craniano
compdem a triade de Hutchinson. Os dentes de Hutchinson (figura 3) sdo caracterizados quando
0S incisivos centrais superiores permanentes sao pequenos, amplamente espagados, com
formato de barril e entalhados. Ademais, sobre os estigmas dentarios, podem apresentar molares
em forma de amoreira, onde o primeiro molar inferior tem muitas cuspides pequenas em vez de
quatro habituais. A surdez do oitavo nervo é resultado da osteocondrite, que afeta a capsula
optica (17,23). Quanto a ceratite intersticial, esta comumente é manifestada na crianca pela

visdo, fotofobia e excesso de lagrimas (25).
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Figura 3 — Dentes de Hutchinson

Dentes de Hutchinson, incisivos entalhados em forma de pino, com defeitos de esmalte e cérie incipiente (25).

Aproximadamente um terco dos casos de sifilis congénita é afetado com problemas
auditivos. O envolvimento luético do osso temporal pode causar uma variedade de perdas
auditivas neurossensoriais (PASN) ou condutivas e imitar condicdes como otosclerose,
sindrome de Méniére, labirintite toxica ou viral, tumores intracranianos, representando um
grande desafio diagnostico. Esses sintomas podem surgir em qualquer momento até os 60 anos
de idade, variando significativamente em termos de inicio, tipo e intensidade da perda auditiva,

gravidades dos sintomas vestibulares e taxa de progressao (26).

Quando h& aparicdo dos sintomas otoldgicos antes dos 10 anos, a perda auditiva
geralmente é profunda, simétrica e bilateral, surgindo de forma repentina e sem manifestacdes
vestibulares significativos. A doenca do ouvido médio pode incluir um componente condutivo
e a discriminacéo da fala é geralmente fraca em relacéo aos tons puros, variando amplamente.
Os testes audiométricos de diagnéstico diferencial frequentemente indicam patologia coclear
(26).

A histopatologia da infeccéo por sifilis sobre as manifestacGes otoldgicas é descrita por
duas formas. Primeiramente, a sifilis pode resultar, principalmente em sifilis congénita precoce
e na meningite aguda da sifilis secundaria e terciaria, meningoencefalite ou neuro labirintite.
Em segundo lugar, a osteite do osso temporal e o envolvimento secundario do labirinto
membranoso sdo causados principalmente pela sifilis congénita tardia. No contexto

histopatoldgico, as lesbes da sifilis congénita e adquirida ndo podem ser diferenciadas, e nesse
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sentido, a perda auditiva pode ser subita ou progressiva, tendo a possibilidade de possuir

envolvimento vestibular em ambos os casos (26).

A manifestacdo ocular nos casos de sifilis congénita pode surgir em qualquer fase da
doenca adquirida ou congénita, comumente se apresentam como uveites leves e assintomaticas
ou com inflamacao posterior, intermediaria ou anterior, podendo ser unilateral ou bilateral,
granulomatosa ou ndo granulomatosa. Ademais, o envolvimento ocular possui acometimento
da cornea, resultado de um processo inflamatério com envolvimento do estroma, indicando uma
ceratite intersticial geralmente bilateral. Alguns achados favorecem o diagndstico da ceratite
intersticial sifilitica, como leucoma difuso sem inflamac&o ativa em exame biomicroscopico, e
algumas raras, como a apresentacdo com cilindros, rolos ou membranas retrocérneas

dependentes da membrana de Descemet, que se estendem até a cdmara anterior (27).

Um achado frequente da ceratite intersticial € o acometimento do estroma profundo e a
neovascularizacdo, sendo ela geralmente ndo ulcerativa, bilateral e assimétrica. Ademais, a
ceratite intersticial é caracteristica como uma manifestacdo tardia da sifilis congénita, que
frequentemente surge entre os 5 e 15 anos de idade. Essa inflamacéo ocular é consequéncia de
a uma reacdo imunoldgica aguda mediada por anticorpos circulantes, ou linfocitos
sensibilizados, entretanto o estimulo antigénico é desconhecido, podendo ser originada por

traumas ou por outras inflamacdes oculares (27).

Observa-se na histologia da ceratite intersticial uma infiltracdo linfocitica no estroma
médio e profundo da cdrnea, presenca de gomas no estroma profundo, limbo e raiz da iris,
dobras na membrana de Descemet com necrose do endotélio subjacente, vasos fantasmas
sensiveis a reabertura e dobras na camada de Bowman. Por conseguinte, as manifestacdes
clinicas séo infiltrados multifocais no estroma anterior e profundo que podem ser periféricos e
deslocar-se em direcdo ao centro da cornea ou central desde o seu inicio. Além disso, a cornea
se apresenta espessada e edematosa e o edema epitelial microcistico é frequente, podendo

ocorrer também o surgimento de bolhas (27).

A articulacdo de Clutton € uma artrite, sinal clinico comum na sifilis congénita tardia.

Essa manifestacdo € caracterizada pelo inchaco articular, indolor e simétrico afetando os
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joelhos. Além disso, é associada a sinovite e derrames articulares, podendo também envolver

tornozelos, cotovelos, pulsos e dedos (14).
Outras malformagdes d6sseas manifestadas em casos de sifilis congénita tardia sdo
resultantes da sequela do cranio, como a bossa frontal; da tibia, como a tibia em sabre (figura

4) e da clavicula, sendo o sinal de Higouménakis (espessamento esternoclavicular) (14,17).

Figura 4 — Tibia em sabre

A tibia em sabre € caracterizada pelo encurvamento anterior e aumento da densidade pela aposi¢cdo dssea apds a

periostite (15).

Além disso, existem as ragades e maxila curta com arco palatino alto sdo sequelas da
rinite sifilitica, e caso a inflamacéo da mucosa nasal se estender a cartilagem e 0sso subjacentes,
acontece a perfuracdo do palato e do septo nasal, formando uma deformidade em “nariz em
sela”. Quanto as sequelas da infeccdo do sistema nervoso central, estdo retardo mental,
distdrbios convulsivos, hidrocefalia, distdrbios convulsivos, paralisia de nervos cranianos,

paralisia e atrofia do nervo dptico (17).
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As lesdes Osseas caracteristicas da SC precoce sdo osteomielite diafiséria, osteites e
periostite. A osteocondrite, caracterizada pela formagdo de "osso pobre" nas areas de
crescimento endocondral, afeta todas as regides da cartilagem em crescimento, especialmente
as areas de crescimento rapido, como a parte distal do fémur e a proximal da tibia, além disso,
sdo lesBes simétricas e inicialmente aparecem como uma faixa larga de calcificagdo aumentada
(16).

Enquanto na SC tardia, as lesdes sdo mais graves, podendo causar deformidades fisicas
e fraturas patoldgicas nas criancas, necrose 6ssea e osteolise no adulto. Ocasionalmente, estéo
associadas a infec¢fes piogénicas ou a disseminacdo da infeccdo para os tecidos adjacentes,

resultando na formacao de fistulas cutaneas indolores (16).

A infeccdo pelo Treponema pallidum, agente causador da sifilis, pode levar a
malformacdes 6sseas em pacientes com sifilis congénita tardia devido a sua capacidade de
subverter o ambiente imunoldgico fetal. Durante a gestacdo, a placenta produz citocinas anti-
inflamatorias como IL-10 e IL-4, além de fatores de crescimento como o TGF-B, que sdo
essenciais para o crescimento fetal, a diferenciacdo celular, a angiogénese e a remodelacéo
Ossea. Esses fatores também protegem o feto da inflamacéo sistémica ou local, inibindo células
imunes ativadas. No entanto, essa mesma protecdo imunolégica pode inadvertidamente
favorecer a sobrevivéncia do T. pallidum no ambiente fetal, promovendo uma infecgédo

assintomatica (28).

O TGF-B, por exemplo, desempenha um papel critico na diferenciacdo de
oligodendrdcitos e na integridade do sistema musculoesquelético, assim como na remodelacao
e mineralizacdo dos 0ssos. A presenca do T. pallidum pode perturbar essas fungdes, levando a

malformacdes Osseas caracteristicas da sifilis congénita tardia (28).

Adicionalmente, a capacidade do IL-10 de inibir a formagéo de osteoclastos e prevenir
a reabsorcdo 6ssea pode ser comprometida pela infec¢do, contribuindo para as anomalias
esqueléticas observadas. A infeccdo persistente e a inflamacédo cicatricial que resultam da
incapacidade do sistema imunoldgico fetal de eliminar o patdgeno podem causar danos

temporarios ou permanentes aos tecidos e érgdos fetais, incluindo os 0ssos, 0 que se manifesta
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clinicamente nas deformidades 6sseas e outras anomalias estruturais tipicas da sifilis congénita
tardia (28).
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