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Caso clinico
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RESUMEN

El sindrome de Austrian es una complicacién rara de diseminacién hematégena de la infeccion por Streptococcus
pneumoniae. Se caracteriza por la presencia de la triada de Osler, que consiste en neumonia, meningitis y
endocarditis.

Existen pocos casos publicados en la bibliografia acerca de esta patologia, por lo que encontramos interesante
publicar un nuevo caso de este sindrome.

Se trata de una paciente de |8 meses con sindrome de Down y cardiopatia congénita intervenida, que ingresé en
nuestro centro con los diagnésticos de sepsis, neumonia, meningitis y endocarditis. Se aislo Streptococcus pneumoniae
en liquido cefalorraquideo y hemocultivo. El tratamiento de estos pacientes debe llevarse a cabo por un equipo
multidisciplinar. Resaltamos la gran mortalidad asociada a este sindrome, siendo inusual en la poblacion pediatrica,
y la importancia de las medidas preventivas.
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Austrian syndrome, a case report

ABSTRACT

Austrian syndrome is a rare complication of hematogenous dissemination of Streptococcus pneumoniae infection. It is
characterized by the presence of the Osler triad, which consists of pneumonia, meningitis and endocarditis.

There are few published cases in the literature about this pathology, so we find interesting to publish a new case of this
syndrome.

This is an |8-month patient with Down syndrome and congenital heart disease who was admitted to our center with the
diagnosis of sepsis, pneumonia, meningitis and endocarditis. Streptococcus pneumoniae was isolated in cerebrospinal fluid
and blood culture. The treatment of these patients should be carried out by a multidisciplinary team. We highlight the high
mortality associated with this syndrome, being unusual in the pediatric population, and the importance of preventive measures.
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INTRODUCCION

El sindrome de Austrian es una complicacién rara de
diseminacion hematdgena de la infeccién por Strepto-
coccus pneumoniae. Se caracteriza por la presencia de la
triada de Osler, que consiste en neumonia, meningitis y
endocarditis, y es un recuerdo clinico de la potencial viru-
lencia del S. pneumoniae.

Existen pocos casos publicados en la bibliografia acer-
ca de esta patologfa, por lo que encontramos interesante
publicar un nuevo caso de este sindrome tan infrecuente
pero potencialmente mortal.

CAsO cLiNICO

Nifia de |8 meses con sindrome de Down y canal auricu-
lo-ventricular completo corregido a los 9 meses de edad,
con insuficiencia mitral y tricuspidea leves residuales.
Calendario vacunal reglado, incluyendo vacuna antineu-
mocdcica. Ingresa en el Servicio de Infecciosos Hospital
Infantil Miguel Servet procedente de Hospital Xeral Calde
de Lugo con los diagndsticos de sepsis, neumonia, menin-
gitis y endocarditis por Streptococcus pneumonia, donde
habfa sido ingresada por cuadro de dos dias de evolucién
consistente en vémitos, al que se asocia fiebre de 24
horas de evolucidn y exantema petequial en cara junto
con lesiones violdceas en extremidades superiores que
aparecen de inicio pocas horas antes. En la exploracién
fisica se objetiva estado general afectado con mala perfu-
sién distal; lesiones petequiales en zona malar bilateral vy
peribucal, tronco, zona inguinal y extremidades inferiores;
necrosis acra de dedos de ambos miembros superiores
con afectacién de pulpejos, mds intensamente en mano
derecha, dreas de preinfarto cutdneo en antebrazo y
dorso de mano izquierdos y equimosis en lengua.
Auscultacién cardiaca ritmica con soplo panfocal [I/IV.
Auscultacién pulmonar y abdomen normal. Consciente,
con tendencia a la somnolencia. Temperatura corporal
39,7 °C, tensidn arterial 88/46, frecuencia cardiaca |54
lpm vy frecuencia respiratoria 25 rpm.

En la analitica sanguinea al ingreso destaca leucocito-
sis de 27.900/ul (neutrdfilos 90%) plaquetopenia de
30.000/pl, actividad de protrombina 39%, proteina C reac-
tiva 28,7 mg/dl, procalcitonina |75 ng/ml. En andlisis de
liquido cefalorraquideo: glucosa 38 mg/dl, proteinas 49,2
mg/dl, hematies 25/pl, células nucleadas 370/ul (polimorfo-
nucleares 96%). Radiografia de térax normal. Reaccién en
cadena de la polimerasa (PCR) a Streptococcus pneumoniae
en liquido cefalorraquideo positiva, siendo negativo el estu-
dio del liquido para otras bacterias o virus. Hemocultivo en
muestra inicial es positivo al mismo germen.

Ante la presencia de shock séptico, ingresa en la uni-
dad de cuidados intensivos precisando expansion volu-
métrica con suero salino fisioldgico y soporte cardiovas-
cular con dopamina durante 48 horas, transfusion de pla-
quetas por trombopenia grave y vitamina K. Se inicia anti-
bioterapia empirica con cefotaxima intravenosa, afadién-
dose posteriormente Vancomicina tras positividad de
PCR a Streptococcus pneumoniae en liquido cefalorraqui-
deo, presentando mejorfa clinica posterior.

Al tercer dia de ingreso presenta picos febriles y cam-
bio de intensidad en soplo cardiaco por lo que se realiza
una nueva radiografia de térax observando aumento de
densidad retrocardiaca compatible con neumonia inci-
piente y ecocardiografia compatible con endocarditis
infecciosa en valvula mitral.

Se suspende vancomicina tras completar |3 dias de
tratamiento y confirmdndose la presencia de neuomoco-
co sensible a cefotaxima en el primer hemocultivo, y se
inicia tratamiento antiagregante con dcido acetil-salicflico
debido a la importante trombocitosis.

Es valorada por el Servicio de Cirugia Plastica, reali-
zando intervencién quirdrgica con amputacion de falange
distal de 3° y 5° dedos y desbridamiento de necrosis
cutdnea de 4° dedo, con adecuada recuperacion. Es valo-
rada periddicamente por el Servicio de Cardiologia
Pedidtrica, sin objetivar cambios en la lesidn mitral descri-
ta previamente. También se solicita una ecografia abdo-
minal con estudio Doppler para estudiar la sospecha de
trombosis de la vena femoral izquierda, sin alteraciones,
con hallazgo casual de asplenia.

Figura |. Radiografia de tdrax posteroanterior: aumento de densidad
retrocardiaca compatible con una neumonfa incipiente.
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Figura 2. Ecocardiografia en la que se objetiva imagen filiforme en anillo mitral en la porcién inferioposterior compatible con vegetacion.

La paciente permanece afebril, manteniendo buen
estado general. Es dada de alta tras completar 40 dias de
antibioterapia intravenosa con cefotaxima, manteniendo
tratamiento con dcido acetil-salicilico por persistencia de
trombocitosis reactiva hasta su normalizacion al mes
de haber sido dada de alta.

DiscusioN

La trfada de neumonfa, endocarditis y meningitis neumo-
cdcica es conocida como sindrome de Austrian, cuyo
nombre se debe al Dr. Robert Austrian (1916-2007), que
describid la triada en una serie de 8 pacientes en el afio
9570, Esta asociacién es hoy dia una rareza clinica. En
una de las series mds importante de pacientes con endo-
carditis neumocdcica se puso de manifiesto que el 78%
de los 325 pacientes estudiados presentaron Unicamente
bacteriemia y neumonia. Solo 3 de estos pacientes
(0,92%) presentaron simultaneamente infeccion pul-
monar, meningitis y endocarditis®. El caso que aqui pre-
sentamos cumple todos los criterios del sindrome de
Austrian.

Esta condicidn presenta una letalidad elevada (alrede-
dor de 50% en algunas series de casos), que se asocia
principalmente al extenso dafo valvular secundario a la
endocarditis. En la actualidad, los casos de infeccién inva-
siva son infrecuentes y la disminucién en la incidencia se
ha atribuido principalmente al descubrimiento de la peni-
cilina y al uso subsiguiente de los antibidticos, asi como a
la introduccién y aplicacidn generalizada de la vacuna anti-
neumocdcica conjugada a partir del aino 2000,

En la poblacién infantil, los factores de riesgo para
desarrollar bacteriemia por S. pneumoniae son deficiencias
inmunitarias, como nuestro caso, infecciones respiratorias
virales previas, ausencia de lactancia materna y edades
extremas de la vida. En general, toda infeccién invasora
por S. pneumoniae es precedida de una colonizacidn
nasofaringea, con desarrollo posterior de bacteriemia, ya
sea a partir de la mucosa respiratoria alta o bien como
consecuencia de una infeccidén respiratoria baja®. La
menor capacidad de los nifios menores de 2 afios para
producir anticuerpos contra los antigenos polisacdridos y
la elevada frecuencia de colonizacién podrian explicar
una mayor sensibilidad a la infeccion neumocécica®.

La endocarditis infecciosa (El) por neumococo repre-
senta menos del 1% de los casos de endocarditis. Cursa
habitualmente de forma aguda y generalmente asienta
sobre vdlvulas sanas®. En la poblacién infantil, la vdlvula
mas afectada es la mitral sola o asociada a compromiso
de la adrtica o tricuspide. En nifios, el compromiso exclu-
sivo de la vélvula adrtica alcanza el 20%. Nuestra pacien-
te presentaba afectacién exclusiva de la vélvula mitral. La
afectacion de vélvula mitral conlleva un curso mds sub-
agudo®.

En comparacion a la El producida por otros agentes,
como Streptococcus del grupo viridans, la El provocada
por S. pneumoniae tiene mayor mortalidad por ser una
infeccion rdpidamente destructiva®. La enfermedad
cardfaca, cirugia cardfaca, colocacidn de catéter venoso
central o inmunodeficiencias son en este momento con-
diciones predisponentes en el 80-90% de los casos. En las
distintas series se encontré que el 85% de los pacientes
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presentaba una cardiopatia congénita previa, siendo el
principal factor de riesgo. Nuestra paciente presentaba
canal auriculo-ventricular completo corregido, con insufi-
ciencia mitral y tricuspidea leves residuales.

La manifestacion clinica mas frecuente en pediatria es
la aparicion de un murmullo cardiaco durante el desarro-
llo de la bacteriemia. La fiebre se presenta en un 96-99 %
de los casos, y se acompaia de sintomas gastrointestina-
les, escalofrios, fatiga, debilidad y palidez. Es frecuente la
asociacién con otro foco infeccioso, presentdndose en
mds de 50% de los casos: meningitis, neumonfa, otitis
media aguda, sinusitis, mastoiditis y otros. En nifios meno-
res de |5 meses de edad es mds probable la concomi-
tancia con meningitis que sobre esta edad®.

El diagndstico de endocarditis infecciosa en nifios se
basa en la sospecha clinica y se confirma por ecografia
trans-tordcica (ETT), siendo excepcional la necesidad de
efectuar una ecografia trans-esofdgica como se practica
en pacientes adultos®.

El tratamiento éptimo de endocarditis infecciosa impli-
ca una atencion multidisciplinar®, asi como una terapia
antibidtica empirica precoz y combinada, considerando los
diferentes microorganismos causantes y el aumento de
resistencias a determinados antibidticos, como ocurre
con S. pneumoniae®. Los esquemas habituales de trata-
miento para las cepas de S. pneumoniae susceptibles son
similares que los utilizados para la meningitis neumocdci-
ca, o sea cefalosporina de tercera generacion, asociada o
no a vancomicina por un miimo de 6 semanas®. La
duracién minima necesaria de tratamiento antimicrobiano
para una endocarditis causada por S. pneumoniae no ha
sido establecida en nifios®. Es indispensable conocer el
perfil de sensibilidad del aislamiento de S. pneumoniae
causante de la infeccién debido al desarrollo de resisten-
cia a la penicilina en los Ultimos afios®.

Dada la alta posibilidad de complicaciones que ameri-
ten una intervencidén quirdrgica precoz, el tratamiento
requiere un enfoque médico-quirdrgico, especialmente
en los casos de inestabilidad hemodindamica®. El manejo
quirdrgico con reemplazo valvular debe llevarse a cabo
tan pronto como sea posible®.

A pesar de la baja incidencia de endocarditis por neu-
mococo, esa entidad cursa con una elevada morbimorta-
lidad, sobre todo cuando se asocia a neumonfa y a
meningitis. Por eso, la identificacion y la terapia rdpidas
son cruciales para modificar su evolucién no deseada''”.
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