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RESUMEN

Presentamos el caso de una mujer de 51 anos, quien
present6 lesiones ulcerativas cubiertas por costras ne-
créticas en piel de cara, cuello y térax superior, acom-
panadas de adenopatias cervicales y dolor intenso con
acortamiento de la clavicula derecha.

En sus exdmenes paraclinicos se encontré un VDRL de
512 dils., y su estudio radiol6gico mostré imagenes liti-
cas costales y en el crdneo, ademéas de una fractura
patologica en clavicula derecha.

Se hace, asi, el diagnéstico de Sifilis maligna y se inicia
tratamiento con doxiciclina, obteniéndose mejoria
dramatica de su cuadro.

Palabras clave: Sifilis maligna precoz.

INTRODUCCION

La sifilis maligna precoz es una forma rara de secundarismo
luético, caracterizada por lesiones cutaneas ulcerosas, acom-
panadas de compromiso importante del estado general y de
otros 4rganos como huesos y sistema reticulo-endotelial."* Esta
forma de sifilis fue muy comun durante el siglo XVII, cuando
se conoci6 con el nombre de "gran verola" y era causa de
gran mortalidad.”

Inicialmente se pens6 que la enfermedad comprometia perso-
nas con trastornos inmunes importantes o con un estado de
salud precario; sinembargp, los casos observados reciente-
mente se oponen a este cc')ncepto.z

HISTORIA CLINICA

Paciente de sexo femenino, 51 afos de edad, sin hijos, unién libre, quien
consulta por cuadro de dos meses de evolucion que se inici6 con la
aparicion de lesiones cutaneas consistentes en papulas eritemnatosas sen-
sibles que aumentaron rapidamente de tamano y luego se ulceraron,
acompanadas de pérdida.del estado general y dolor severo con incapacidad
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funcional del miembro superior derecho, lo que la llevo a consultar al
Hospital La Maria de la ciudad de Medellin.

Como antecedentes personales importantes, la paciente relatd promiscui-
dad sexual. Negd la presencia de Ulceras genitales previas al inicio del
cuadro. Era alérgica a la penicilina. No refiri6 otros hechos de importancia.

Fue vista por los internistas, quienes al observar un acortamiento franco
de la clavicula derecha, ordenan un estudio radiologico que mostré una
fractura patologica a ese nivel (Fig. No. 1).

Fig. No. 1.

Entonces es hospitalizada con presunciéon diagnostica de mieloma multiple.

Al ser evaluada por Dermatologia, se encontré una paciente en regulares
condiciones generales, febril, que presentaba multiples lesiones cutaneas
conformadas por placas de variado tamano, ulceradas, con bordes bien
definidos e infiltrados, cubiertas en el centro por costras gruesas, ne-
créticas y rodeadas por un halo eritematoso inflamatorio. Algunas de
ellas confluian formando lesiones policiclicas, ligeramente dolorosas. Las
lesiones estaban localizadas en frente, mejillas, cuello y porcién superior
del torax (Figs. No. 2, 3, 4).

Presentaba también adenopatias cervicales posteriores bilaterales de ca-
racteristicas inflamatorias y los hallazgos en el miembro superior izquierdo
ya descritos.

Se ordena un VDRL, cuya positividad fue de 512 dils., y una biopsia de
piel donde se observo: epidermis ulcerada y necrética; en dermis, infiltrado
inflamatorio mixto denso, con éareas de necrosis; pronunciado edema y
proliferacién endotelial con acumulacién fibrinoide en el lumen de al-
gunos vasos, causandoles oclusién parcial o total. No se observan tre-
ponemas (Fig. No. 4A).

Por las lesiones cutaneas Glcero-necréticas, el compromiso éseo y el
resultado de la serologia, en una mujer con antecedente de promiscuidad
sexual, se hace diagnostico de sifilis maligna precoz.

Otros examenes de laboratorio:



VOLUMEN 4, NUMERO 2, JULIO DE 1993

Fig. No. 3.
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Hemoleucograma: Hemoglobina 15 mgrdl; Hematocrito 45: Leucocitos
IIOOO/mm} con Neutrofilos del 69%: Linfocitos del 28% y Eosinofilos
del 3%; Sedimentacién 51 mmh

Quimica sanguinea: Glicemia 105 mgr%; N. ureico 19.3 mgr%: creatinina
1 mgr%.

Puncién lumbar normal. LCR: De aspecto normal: VDRL: no reactivo.
Aspirado de médula 6sea: No concluyente para mieloma multiple. Se
observd fondo hemorragico con polimorfonucleares, mononucleares y
plasmocitos, sin megacariocitos, ni células neoplasicas.

Proteina de Bence Jones: Negativa.

HIV.: Negativo.

Rayos X simple de craneo: Imagenes liticas maltiples en forma de monedas
(Fig. No. 5).

Rayos X de parrilla costal: Fractura patolégica de clavicula derecha e
imégenes liticas costales derechas.

Fig. No. 5.
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Biopsia de clavicula: Infiltrado linfoplasmocitario denso (Fig. No. 6) con
células gigantes alrededor de espiculas dseas.

Se inicia tratamiento con doxiciclina en dosis de 200 mgrs/dia por 45
dias, obteniendo rapida mejoria de su estado general. con resolucion de
sus lesiones de piel.

Fig. No. 6.

COMENTARIOS

Se designa con el nombre de sifilis maligna precoz una variedad
de sifilis en la que aparece, sobre las lesiones de roseola
sifilitica, una erupcién generalizada acompanada de trastornos
sistémicos graves.’

HISTORIA

Esta forma de sifilis secundaria parece haber sido comuin
durante el siglo XVII, época en la que fue llamada la "gran
verola"?

La sifilis maligna precoz fue descrita por primera vez por Bazin
en sus lecciones de 1858; las lesiones cutaneas que caracterizan
esta forma de sifilis conformaron un tipo morbido tan peculiar
que algunos autores de la época se ?reguntaban si no se
trataba de una enfermedad diferente.” Sinembargo el Tre-
ponema podia ser encontrado con facilidad en el liquido
exudado por las lesiones, aunque no lo hallaban en los cortes
histolégicos preparados con plata.'

Dubuc, su alumno, en su tesis inaugural, adiciona la forma
tubérculo-ulcerosa a las formas pustulo-vesiculosa y gan-
grenosa propuestas inicialmente por Bazin.

Fournier en*su "Tratado de la Sifilis" sin darle mucha impor-
tancia, propone una nueva clasificaciéon de esta variedad de la
enfermedad y destaca la aparicién en estos pacientes de com-
promiso sistémico importante, manifestado por fiebre, cefalea,
iritis y periostitis.’

Posteriormente, otros autores propusieron nuevas variantes de
la entidad, pero la nomenclatura original de Bazin ha pre-
valecido a través del tiempo.
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Desde el momento de su descripcion, llamé la atencién a los
estudiosos de la época las caracteristicas necrosantes, destruc-
tivas y ulcerosas de las lesiones, que no podian ser explicadas
por endarteritis obliterante, ya que el compromiso vascular
observado en la histopatologia, era nulo (?). Se atribuyé en-
tonces la severidad de esta forma de sifilis a una virulencia
especial del germen, y a estados debilitantes en el huésped
entre los que se destacaron el paludismo, la tuberculosis (fre-
cuente en estos enfermos) y el alcoholismo.

Se planted también la posibilidad de que una asociacién con
otros microbios del tipo del estafilococo, estreptococo o bacilo
de Ducrey fueran la causa de esta agresiva forma clinica, pero
Balzer y Griffon pudieron demostrar que estos gérmenes eran
extranos a la formacién de las lesiones sifiliticas.’

Finalmente, se afirmaba que la naturaleza destructiva de la
sifilis maligna precoz permanencia durante toda la vida del
sifilitico y durante todos los ]periodos de la enfermedad: Pri-
maria, secundaria y terciaria.

PATOGENESIS

A pesar de que ha sido reportado que los pacientes con sifilis
maligna precoz poseen anomalias en su sistema inmune, o
un pobre estado de salud, los casos observados recientemente
se oponen a este concepto. Con algunas excepciones, como
pacientes HIV (+), estos enfermos probablemente tienen un
trastorno selectivo ain no identificado en su capacidad para
montar una respuesta inmune apropiada contra el Treponema
pallidum.?

CARACTERISTICAS CLINICAS

El chancro que precede la erupcién ulcerosa de la sifilis maligna
precoz, como fue descrito desde el siglo XIX, tiene carac-
teristicas que lo hacen diferente del chancro clasico de la sifilis,
en el 80% de los casos: Puede observarse ulceracion,
fagedenismo, formas gigantes papulo-tuberculosas, supuracion
constante y/o compromiso ganglionar con abscedacion.!

Periodo secundario: La erupcion de la sifilis maligna precoz
se inicia con papulas cobrizas y ajamonadas, en algunos casos
purpricas, cuya epidermis se levanta formando casi una am-
polla. Debajo de la epidermis se acumula pus y cuando ella
es esfacelada, aparece una ulceraciéon de forma redonda u
ovalada de bordes bien definidos, de 2 a Smm de altura, y a
su alrededor se forma un collarete epidérmico seco. En algunos
casos la Ulcera se cubre de costras sucias y necréticas que
asemejan la caparazon de una ostra, de alli el nombre de
"ostracea" o "rupioide” con que ha sido designada esta entidad ?

Las lesiones de la sifilis maligna precoz, a diferencia de las
lesiones del secundarismo luético clasico, son muy dolorosas,
y obligan al enfermo a inmovilizar los miembros afectados,
lo que les causa contracturas secundarias.’ Ellas comprometen
principalmente la cara, el cuero cabelludo y los miembros
inferiores, sitio donde alcanzan el mayor tamario."*

Las ulceras no sanan espontdneamente; mas bien tienden a
permanecer semanas, y aun meses, al cabo de los cuales
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involucionan dejando cicatrices pigmentadas y en algunos ca-
. 1
sos, queloideas.

Estos pacientes presentan un compromiso importante del
estado general. Cursan con fiebre hasta de 39,5 grados, pérdida
de peso y palidez, sintomas que pueden preceder, aparecer
simultaneamente o seguir a la aparicion de las lesiones
cutaneas.’

También puede haber compromiso de higado con hepatitis’,
y aun falla hepatica, de bazo con esplenomegalia, adenopatias
periféricas dolorosas, y artralgias."* La afeccién dsea es fre-
cuente; se produce dolor peridstico en tibia, ctbito y huesos
del craneo, manifestandose este ultimo por cefalea intensa
continua. No existe compromiso nervioso; los raros accidentes
paréticos que han sido descritos, pueden explicarse por com-
presidén de raices nerviosas vecinas a las lesiones 6seas.’

En ausencia de un tratamiento apropiado, los pacientes sufrian
una ‘'rapida emaciacion, diarreas profusas, insomnio y de-
presion profunda con ideacion suicida” como fue descrito por
Milian a comienzos de este siglo."

ANATOMIA PAT"LOGICA

Las lesiones ulcerativas de la sifilis maligna precoz muestran,
ademas de pronunciado edema y proliferacién endotelial, acu-
mulacién de material fibrinoide en el lumen de muchos vasos,
causandoles oclusién parcial o total y, por ende, infarto y
necrosis de dermis y epiclermis.23 Los treponemas se encuen-
tran caracteristicamente ausentes de las Glceras.’

En algunos casos no se observan cambios vasculares, asi que
es posible que un defecto en la inmunidad celular juegue un
papel importante en la patogénesis de esta forma de la enfer-
medad.’®

TRATAMIENTO

Esta forma de sifilis fue reconocida a comienzos del siglo
2 e : 1
pasado por su resistencia a los mercuariales.

Los enfermos morian al cabo de dos o tres meses al iniciarse

la fase caquectisante, o debido a una complicacién visceral de
1

la enfermedad.
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Posteriormente, con el uso de Arsenobenzol por via en-
dovenosa, se lograba una mejoria dramatica de la enfermedad
con desaparicion del dolor, restablecimientc del estado general
e inicio de la cicatrizacion de las lesiones cutaneas en algunos
dias, pero no podian ser evitadas las recaidas.’

En la actualidad, el uso de la penicilina es tan efectivo en
ésta, como en las demas formas de sifilis.’

CONCLUSION

El reconocimiento y el estudio de este caso, nos llevd no
solamente a recordar la riqueza casi infinita de manifestaciones
clinicas con que se presenta esta bien llamada "gran simu-
ladora", volviendo a formas ya practicamente olvidadas por la
Dermatologia moderna como la lies maligna precoz, sino
también a acercarnos nuevamente a los maravillosos textos
clasicos de Dermatologia, donde la cuidadosa observacion de
los pacientes, permitia hacer descripciones tan fieles de sus
dolencias que constituian un digno reemplazo para la época,
de la tecnologia con que contamos en la actualidad.

SUMMARY

This is report of a 51 year-old-woman who developed skin
ulcers covered by necrotic crusts, distribuited on the face, the
neck and upper thorax, accompanied by cervical adenopathies
and pain and shortening of the right clavicle.

The VDRL was reactive (512 dils) and the X-ray examination
revealed lytic lesions on the skull and the ribs and a pathologic
fracture of the right clavicle.

With a diagnosis of early malignant syphilis a treatment with
doxicycline was instaured and a dramatic response was obtained.
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