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Sindrome de varicela fetal.

Reporte de un caso

(Fetal varicella syndrome. A case report)

Herbert Lopez Gonzélez,* Ma. Esther Gonzalez Mufioz,** Ma. de los Angeles Ramirez

Ramirez,*** Gabriela Arenas Ornelas***

RESUMEN

Se reporta el caso de una recién nacida con el sindrome de varicela fetal cuya madre padecio varicela a la semana 16 de gesta-
cion. La infeccion por el virus varicela zoster en la nifia y en la madre, se confirmé con el método de ELISA para anticuerpos del
virus de la varicela. La nifia fallecio a la edad de 94 dias.
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SUMMARY

The case of a newborn girl with fetal varicella syndrome is reported. The mother suffered varicella at the week 16 of gestation. The infec-
tion in the girl and the mother, was confirmed with ELISA’S method for antibodies of the varicella virus. The girl died to the age of 94 days.

Key words: Fetal varicella syndrome, congenital malformations, vaccination.

La varicela durante el embarazo es un hecho poco fre-
cuente, ya que 90% de los adultos estan inmunizados en
forma natural contra el virus varicela zoster (VWZ), por ha-
berla padecido en la infancia. El feto se contamina por via
hematdgena transplacentaria desde la segunda viremia
materna. Segin el momento de la gestacion en que la ma-
dre presente su primoinfeccion por el vWZ los riesgos
para el feto o el recién nacido son diferentes. El sindrome
de varicela fetal (SVF) se produce durante las primeras 20
semanas de la gestacion. Las caracteristicas del SVF inclu-
yen: cicatrices cutaneas, hipoplasia de extremidades, y al-
teraciones oculares en el sistema nervioso central.

Maés de 40 casos han sido reportados desde 1947, en
que se hizo la primera descripcion de Forety Lynch.! La
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asociacion causal con la infeccion materna ha sido confir-
mada en un pequefio nimero de casos a través del aisla-
miento del vWZ de las lesiones cutaneas al nacimiento,®
por la deteccién del DNA del virus varicela zoster en los
tejidos fetales, o por la deteccién de anticuerpos especi-
ficos 1gG en el recién nacido afectado.?

CASO CLINICO

Producto de la gesta lll de madre de 24 afios de edad. Du-
rante la semana 14 de la gestacion, la madre presenta cua-
dro clinico de varicela, comenzando con la sintomatologia,
una semana antes de que apareciera el exantema, con fie-
bre de 39°C presumiblemente transmitida por su hija. Se le
realiz ultrasonido abdominal al 7° mes de la gestacion re-
portandose sin alteraciones. Llega a término a las 42 sema-
nas de gestacion y posterior a un trabajo de parto
espontaneo y sin complicaciones se obtiene por eutocia un
producto Unico vivo del sexo femenino que lloray respira al
nacer con peso de 2,750 g, talla de 49 cm, perimetro cefa-
lico de 31 cm, calificada con Apgar 7/8.

La exploracion fisica a su nacimiento reveld fontanela
anterior abierta y normotensa, fontanela posterior ce-
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rrada, lesion localizada en cabeza la cual afecta region
fronto-temporo-parietal y parpado superior izquierdo
constituida por lesidn cicatricial, que ademas presenta
hundimiento, el parpado se observa evertido, opacidad
corneal izquierda, la narina izquierda se encontré hipo-
plasica (Figura 1), paladar alto y ojival, al llanto con estri-
dor laringeo, area cardiaca con soplo sistélico en chorro
de vapor llI/VI, abdomen sin visceromegalias, extremida-
des inferiores asimétricas, buen tono y fuerza muscular.
Un ecocardiograma demostré persistencia del conducto
arterioso de 3.5 mm, con cortocircuito de izquierda-de-
recha, sin hipertensién arterial pulmonar, cardiomegalia
grado Il e hiperflujo pulmonar.

Se realiza serie esofagogastroduodenal, indicando alte-
racion de la mecénica de la deglucion, con estenosis del
tercio inferior del eséfago y dilatacion pre-estendtica.

Debido al estridor laringeo, se lleva a cabo laringosco-
pia, determinandose laringomalacia grado | y parélisis de
cuerda vocal izquierda.

Se realizd TAC de craneo en la cual se encontr6 atro-
fia subcortical en forma generalizada y atrofia cerebelo-
sa con amplitud del espacio subaracnoideo, cisternas y
valle silviano; con ventriculos laterales asimétricos, con
gran deformidad del ventriculo lateral derecho, princi-
palmente a nivel parietal y occipital, secundario a la
union de quiste porencefalico el cual lo deforma (Figuras
2y 3); con calcificaciones lineales y puntiformes a nivel
de los ganglios basales; se observa opacificacion del cris-
talino izquierdo (Figura 4). Una exploracién neuroldgica
posterior revelo extremidades inferiores hipotroficas,
hipertdnicas, hiperrefléxicas, con clonus agotable bilate-
ral, tono cefalico incompleto, no seguia objetos con la
mirada y el perimetro cefalico se mantenia en 31cm, con
la fontanela anterior puntiforme y suturas imbricadas.

Presenta infeccién de las vias urinarias, el germen ais-
lado fue Escherichia coli en dos ocasiones, motivo por el
gue se solicita ultrasonido renal, reportando dilatacion
pielocalicial izquierda.

Se observo acortamiento parcial de la extremidad in-
ferior izquierda, pie izquierdo 8.5 cm y pie derecho 9
cm, ambas extremidades inferiores hipotroficas.

La revision oftalmoscopica incluyd la realizacion de ul-
trasonido de ambos globos oculares demostrando mi-
croftalmia izquierda (13.4 mm), ojo derecho normal (19
mm); con ecos densos en cristalino lo que representd
catarata total izquierda, sin ecos en cavidad vitrea; asi
mismo, el ojo izquierdo presentd la triada de atrofia ocu-
lar (ptisis bulbi) con: 1) disminucion del eje anteroposte-
rior, 2) engrosamiento coroideo y 3) hipotonia; y con
opacidad corneal izquierda con desmatocele.

La determinacién de anticuerpos para el vWZ por mé-
todo de ELISA para la madre y el recién nacido fueron ne-
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gativos para IgM y positivo para IgG. Se realiz6 determina-
cion de anticuerpos IgG para herpes zoster resultando
1:6469. También se solicit6 realizacion de TORCH, sien-
do éste negativo para la madre y el recién nacido.

Presenta a partir del 3* mes de edad cuatro cuadros
de broncoespasmo, ameritando en 3 de ellos apoyo ven-
tilatorio mecénico.

La paciente fallecio a los 94 dias de vida. No se auto-
rizé la realizacion de la necropsia.

DISCUSION

La varicela es una enfermedad muy frecuente: mas del 80%
de los nifios la presentan antes de los 10 afios de edad y més
del 85% de los adultos tienen anticuerpos para el vVZ.
Dado que algunas mujeres pueden llegar a la edad fértil sin
haber padecido la enfermedad, existe la posibilidad de que
la contraigan con el consiguiente riesgo fetal.

Hay pocos casos reportados en la literatura acerca de la
presentacion del SVF.12t Como en otros reportes sobre
este padecimiento, el caso que se presenta ocurrio en un
recién nacido cuya madre presento varicela en la semana
16 de la gestacion, y las manifestaciones clinicas son consis-
tentes con casos ya documentados. En la mayoria de los
reportes el sindrome ha ocurrido durante las primeras 20
semanas de la gestacién, con mayor incidencia entre las se-
manas 8 y 20,% periodo en el cual se esta llevando a cabo
la organogénesis fetal y alin no se han formado anticuerpos,
existiendo un riesgo mayor de abortos, muerte intrauteri-
na, partos pretérmino, nifios de bajo peso, y maltiples mal-
formaciones en diferentes 6rganos y sistemas. Sin embargo,
la magnitud de dicho riesgo es desconocida. Paztusak y
cols® publicaron un estudio de casos y controles con 106
mujeres que cursaron con varicela durante las primeras 20
semanas de gestacion y calcularon el riesgo de embriopatia
varicelosa en 2.2%; en otro estudio Paryani y Harbin* de-
tectaron un riesgo del 9%, sin embargo su poblacion estu-
diada fue de 11 pacientes, y Enders? reporta un riesgo de
2%. En México, en el estudio de Figueroa y Arredondo® in-
forma de un caso con microcefalia como asociacion al SVF,
en un grupo de 22 pacientes. Se ha sugerido®# que la ma-
nera en que se adquiere la infeccion fetal es por via trans-
placentaria, después de la primera viremia que ocurre antes
de que el exantema en la madre aparezca. Las manifesta-
ciones clinicas varian, desde dafios multisistémicos que dan
como resultado la muerte del nifio en el periodo neonatal,
hasta la presencia de lesiones cicatriciales o hipoplasia de al-
guna extremidad.?

Las lesiones cicatriciales siguen un patron determina-
do de distribucion en dermatomas.*? El virus tiene una
fuerte afinidad neurotropica, puede causar necrosis de las
células nerviosas, desmielinizacion de los axones e infiltra-
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Figura 1. Lesion cicatricial en region fronto-temporo-parietal y
parpado izquierdo, el cual se encuentra evertido, opacidad
corneal izquierda, e hipoplasia de narina izquierda.

Figura 2. TAC de craneo simple en corte axial: en donde se
observa atrofia cerebelosa y atrofia subcortical.

do inflamatorio mononuclear de la raiz de los ganglios
dorsales correspondientes a los dermatomas afectados.™*
En necropsias se encuentra encefalitis necrotizante con
diversos grados de gliosis; reportandose también atrofia
cortical.'” En algunos casos reportados se han hecho
electromiografias en las extremidades afectadas, encon-
trandose conduccion nerviosa anormal y denervacion,
postulando que las malformaciones pueden ser secunda-
rias a esta Ultima.>°

Las alteraciones gastrointestinales pueden ser secunda-
rias al dafio que se produce en el cordon espinal y en el sis-
tema nervioso auténomo;” reportandose reflujo
gastroesofagico, estenosis duodenal y atresia del sigmoi-
des.”'? Las malformaciones renales mas frecuentemente
observadas han sido hipoplasia renal, hidronefrosis, vejiga
neurogénica.”214

Se ha encontrado mayor proporcion de recién naci-
dos del sexo femenino afectados, pero se desconoce la
razon por lo cual esto sucede.’

Ademas del diagnostico clinico, en estudios retros-
pectivos se ha confirmado la infeccion por vWZ median-
te estudios inmunoldgicos: el aislamiento del vWZ se ha
logrado solamente en una ocasion.® Las determinaciones
de anticuerpos especificos incluyen IgM e 1gG.%*° En el re-
porte de Enders? la deteccion de IgM como marcador de
infeccion fetal en nifios con SVF fue baja, en compara-
cion con la determinacion de IgG, la cual estuvo presen-
te en la mayor parte de los casos. La gran sensibilidad de
la I9G como marcador de infeccion congénita por el vWZ
ha sido ya confirmada en casos retrospectivos del SVF en

Figura 3. TAC de craneo simple en corte axial: en donde se
observa deformacion del ventriculo lateral derecho secundario a
quiste porencefalico, con aparente ventriculomegalia.

Figura 4. TAC de craneo simple en corte axial: en donde se
observa opacificacion del cristalino izquierdo.
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dos centros de estudio desde 1980.2 Cooper y col*® rea-
lizaron reaccion en cadena de polimerasa (PCR), para
establecer el diagndstico de SVF, siendo ésta positiva.
También la ultrasonografia puede detectar las mas obvias
anomalias estructurales de la embriopatia, tales como la
hipoplasia de extremidades, retraso en el crecimiento
intrauterino,? microcefalia, ventriculomegalia y quistes
porencefélicos, como lo reporta Ong;* sin embargo, sig-
nos como cataratas, coriorretinitis, atrofia 6ptica, mi-
croftalmia y opacidad corneal no son diagnosticadas sino
hasta el momento del nacimiento. Asi, pues, la varicela
es una enfermedad altamente transmisible, causada por
el vZ. Entre los nifios es generalmente una enfermedad
de curacién espontanea y benigna. La severidad de la
enfermedad y sus complicaciones, son progresivamente
mayores en adolescentes, adultos y personas inmunode-
primidas, asi como en mujeres embarazadas.? El desa-
rrollo de una varicela durante el embarazo es un hecho
poco frecuente, ya que 90% de los adultos adquirieron
inmunidad natural y permanente en edades tempranas
de la vida; sin embargo cuando ésta se desarrolla, las
consecuencias sobre el feto son devastadoras, produ-
ciendo mdltiples alteraciones en diferentes 6rganos y sis-
temas con frecuencia incompatibles con la vida. Por lo
anterior es recomendable realizar una historia clinica de-
tallada por parte de los obstetras para conocer si entre los
antecedentes personales patoldgicos se padecieron enfer-
medades comunes en la infancia, mas especificamente va-
ricela. Ante la negativa de haber padecido la enfermedad,
es recomendable solicitar titulacion de anticuerpos anti-
varicela, ya que de encontrarse negativos se contaria con
el recurso de la aplicacion de la vacuna contra el vWZ.2

Desde 1974 se desarroll6 en Japén una vacuna de vi-
rus vivos atenuados contra la varicela, provenientes de la
cepa OKA, de la que proceden al menos cinco prepara-
ciones diferentes, contando en México con tres de
ellas.?? Se administra a partir del primer afio de vida en
una sola dosis por via subcutanea. Dado el alto costo de
este bioldgico, es recomendable aplicarlo en forma se-
lectiva antes de la edad reproductiva a aquellas mujeres
con historia negativa de haber padecido la enfermedad,
e incluso en edades posteriores, a razén de dos dosis
con intervalo de 6 a 10 semanas, con la indicacion espe-
cifica de evitar el embarazo al menos los 3 meses si-
guientes a su aplicacion. La eficacia clinica de la vacuna
alcanza niveles del 95% y seroconversion del 97% cuan-
do se aplica antes de los 12 afios de edad.??
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