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Sindrome de Austrian,
reporte de caso

ALEJANDRA SALINAS G.'*, JUAN CONTRERAS R 2,
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Austrian syndrome. Report of one case

Austrian syndrome is a triad characterized by pneumonia, meningitis and
endocarditis, as a result of a Streptococcus pneumoniae bacteremia. We report
a previously healthy 49 year-old male, who consulted at the emergency care unit
with a history of one week of pleuritic pain, fever leading to an altered level of
consciousness and seizures. A diagnosis of community-acquired pneumonia and
meningitis was reached, isolating Streptococcus pneumoniae in the cerebrospinal
fluid and blood cultures. Antibiotic treatment was started but the patient had
an unsatisfactory response. During hospitalization a new heart murmur was
found in the physical examination. An echocardiography was performed and
a massive aortic valve insufficiency was found along with vegetations and a
perforation of the same valve. The valve was replaced by a prosthetic one and
the patient responded satisfactorily to the surgical and antibiotic treatment,
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indrome de Austrian, cuyo nombre se debe

al doctor Robert Austrian, médico esta-

dounidense especialista en enfermedades
infecciosas, quien describi6 la triada caracteris-
tica, neumonia, meningitis y endocarditis, en
el ano 1957y uno de principales investigadores
en el sigo XX de Streptococcus pneumoniae (S.
pneumoniae), el microorganismo causante de
esta infrecuente condicién clinica'. Antes del
descubrimiento de la penicilina, el S. prneumo-
niae era una de las etiologias mds comunes de
endocarditis, pero actualmente representa menos
de 1%? El sindrome de Austrian es una rareza
clinica que cursa habitualmente de forma aguda,
se asienta generalmente sobre valvulas sanas,
siendo la adrtica la afectada con mds frecuencia
y se desarrolla principalmente en pacientes con
algtin tipo de inmunodepresién'. Presentamos el
caso de un paciente sin factores predisponentes
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que presentd este cuadro clinico con evolucién
satisfactoria.

Caso clinico

Varén de 49 afios, sin antecedentes morbidos
conocidos, que consulté por sindrome febril de 7
dias de evolucion, asociado a dolor pleuritico, tos
y expectoracion, a lo que se adiciona disnea, crisis
convulsiva y compromiso de conciencia agudo,
por lo que fue atendido en el servicio de urgencia.
La evaluacién del paciente demostré gran com-
promiso del estado general, escala de Glasgow
11, mala mecdnica ventilatoria, hipertensién con
170/90 mmHg, taquicardia regular de 130 lpm,
febril con 38,3 °C, llene capilar de 2 segundos y en
el examen neuroldgico destacaba rigidez de nuca,
sin elementos de focalidad neurolégica. Debido
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Figura 1. TAC de torax, corte sagital: multiples imagenes de
consolidacion alveolar en ambos campos pulmonares.

al compromiso, se conectd a ventilacién meca-
nica, iniciando manejo de sepsis. Se realizaron
exdmenes, entre ellos hemocultivos, tomografia
axial computada (TAC) de cerebro sin contraste
que no mostrd alteraciones estructurales y TAC
de térax donde se observaron multiples imdgenes
de consolidacién alveolar en ambos campos pul-
monares (Figura 1).

El andlisis de liquido cefalorraquideo, cuyo
aspecto fue turbio, con hipoglucorraquia de 1 mg/
dl, leucocitos de 3.120 mm?® con 100% polimorfo
nucleares, y tincién Gram escasas cocaceas Gram
positivas, orientd a meningitis por S. pneumo-
niae, por lo que se inicié tratamiento antibi6tico
de amplio espectro con ceftriaxona 2 g cada 12
h, dexametasona 10 mg cada 6 h por 4 dias y
tratamiento anticonvulsivante con levetiracetam
intravenoso desde las primeras horas del ingreso
al centro hospitalario.

Los analisis de laboratorio mostraron leuco-
citosis de 18.700 mm® con predominio de neu-
tréfilos con 17.780 mm?, sin anemia, plaquetas,
funcién renal, hepdtica y electrolitos plasmadticos
normales, proteina C reactiva elevada 28 mg/dL,
gases de sangre arterial con pH de 7,36, PCO,
43 mmHg, PO, 48 mmHg, bicarbonato de sodio de
23 mmol/L, PaFi 96 y Elisa para VIH no reactivo.
Se aislo S. pneumoniae en 2 hemocultivos perifé-
ricos y en el cultivo del liquido cefalorraquideo,
con CIM de 0,03 y 0,016 para penicilina y cefalos-
porinas, respectivamente, en ambas muestras, por
la sensibilidad a penicilina demostrada se realiz6
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cambio de esquema antibiético a penicilina G 4
millones cada 4 h intravenosa al cuarto dia de
iniciado el tratamiento antibidtico.

El resultado de los exdmenes fue compatible
con una infeccién bacteriana sistémica con foco
meningeo y pulmonar causada por S. pneumoniae,
sin lesiones anatémicas encefdlicas aparentes.
El paciente evolucioné en buenas condiciones
generales, con recuperacion de la funcién respi-
ratoria, se desconectd de ventilacién mecdanica a
los 3 dias, no obstante, persistia con alzas febriles
y presién arterial diferencial alta. Reevaluado el
paciente se encontré pulso celer y presencia de
un soplo diastélico en foco adrtico de intensidad
III/IV, aspirativo. Se realizé ecocardiograma
transtoracico que evidencié cavidades cardiacas
de tamafio conservado, ventriculo izquierdo con
funcidn sistdlica y diastélica conservadas e ima-
gen altamente sugerente de vegetacion en valvula
adrtica en base del velo coronario derecho por
cara adrtica, movil, de 1 cm de largo, asociado a
insuficiencia adrtica leve a moderada. Dos dias
después se realiz6 ecocardiograma transesofagico
prequirdrgico que corrobora los hallazgos com-
patibles con endocarditis, describiendo valvula
aortica tricispide y en su velo coronario derecho
lesién nodular pediculada de 9 mm de didmetro
mayor e imagen compatible con perforacién de
dicho velo, identificindose reflujo severo; no se
observaron abscesos ni flegmén perianular. El
ventriculo izquierdo se encontraba dilatado, con
un didmetro fin de didstole de 58 mm, con funcién
sistolica conservada, mientras la valvula mitral se
describi6 fina, sin vegetaciones, con reflujo leve en
zona central, la vélvula tricdspide y las cavidades
derechas se describieron normales.

En este contexto se realizé cirugia cardiaca de
reemplazo valvular adrtico a los 8 dias desde su
admision en el centro hospitalario, manteniendo
el tratamiento con penicilina luego de una semana
de cobertura antibidtica. Se realié el reemplazo
valvular adrtico con vélvula mecdnica St Jude A19;
en la macroscopia se observo vélvula adrtica con
velo derecho perforado y una vegetacién de 8 mm
de longitud. El cultivo del tejido valvular resulté
negativo y la biopsia mostré degeneracién infla-
matoria. El paciente evolucion6 favorablemente,
completando 28 dias de tratamiento antibidti-
co con cultivos intratratamiento a los 21 dias
negativos, por lo que se dio de alta con control
ambulatorio.
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Comentario

Las infecciones por S. pneumoniae son la pri-
mera causa de muerte por enfermedades inmu-
noprevenibles, estimaciones de la Organizacién
Mundial de la Salud indican que son responsables
de 1,6 millones de muertes al afio. Los grupos en
riesgo de desarrollar enfermedad neumocdécica
invasiva son los menores de 2 afios, los adultos
mayores y los inmunocomprometidos>*. A partir
de 1964 se reportaron cepas de S. prneumoniae
resistentes a penicilina y, posteriormente, el
incremento de la resistencia a esta y otros anti-
microbianos, ha generado un grave problema de
salud publica especialmente en Estados Unidos
de Norteamérica y en Europa, observandose con
mayor frecuencia en nifios menores de 6 afos,
cuyo mecanismo principal de resistencia es la
mutacién genética que provoca cambios en la
afinidad de las proteinas de alto peso molecular
transportadoras de penicilinas, causado por el uso
irracional de antibi6ticos®”.

La triada neumonia, meningitis y endocar-
ditis secundaria a bacteremia fue descrita por
primera vez en 1862 por Herchl tras la autopsia
de 5 pacientes. En 1882, Netter volvi6 a poner de
manifiesto dicha relacién clinica, sefialando una
clara predisposicion por la valvula adrtica. Robert
Austrian, en 1957, comunicé un total de 8 casos, de
los cuales 6 fallecieron, revelando que el desenlace
fatal de estos enfermos era comtinmente la rotura
dela valvula adrtica'. Esta asociacién, actualmente
es una rareza clinica, no obstante, no existen datos
acerca de su incidencia. En Latinoamérica se han
reportado 6 casos en revistas cientificas digitales,
de los cuales, 3 describen pacientes sin anteceden-
tes mérbidos previos, como el caso descrito en esta
ocasion, pero todos ellos en pacientes anosos. Este
es el primer caso de sindrome de Austrian repor-
tado en Chile y en Latinoamérica es el caso con el
paciente mas joven sin morbilidad®'2.

La fisiopatologia no estd clara, pero se cree lo
causa una bacteremia por S. prneumoniae originada
en cualquier foco, dentro de los mds habituales los
senos paranasales o neumonia, y luego el compro-
miso cardiaco con afectacién de los otros sistemas
por embolias®, esto explica que con el uso de la
penicilina disminuyera el sindrome de Austrian,
pero no las bacteremias por S. pneumoniae. De
todos modos, no estd del todo claro el motivo
de la asociacién de los compromisos cardiaco
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y neuroldgico en el sindrome de Austrian, ni el
orden preciso del compromiso de estos 6rganos.

Los factores de riesgo de desarrollar el sindro-
me de Austrian son, en su mayoria, condiciones
inmunosupresoras, edades en los extremos de la
vida, las enfermedades cardiovasculares como
falla cardiaca y cardiomiopatias, la enfermedad
pulmonar crénica como EPOC y asma, cirrosis,
insuficiencia renal crdnica, sindrome nefrético,
infecciones en senos paranasales y oido, infeccién
por virus influenza AH1N1, diabetes, desnutricién,
abuso en el consumo de alcohol, consumo de
cocaina y drogas endovenosas, asplenia, infeccién
por HIV, enfermedades malignas, embarazo, tras-
plantes, consumo crénico de esteroides, ausencia
de vacunacién contra neumococo y fistula de
liquido cefalorraquideo®"*. En nuestro paciente
no se conocian antecedentes mérbidos y el estudio
no revel6 otro diagnéstico.

El diagnéstico es clinico, asociando el com-
promiso infeccioso por S. pneumoniae de los
tres 6rganos descritos previamente sin presentar
necesariamente un orden especifico. Las cldsicas
manifestaciones clinicas incluyen fiebre y neumo-
nia aguda con insuficiencia cardiaca progresiva,
asociado a sindrome meningeo. Esta patologia
puede ser mortal si el tratamiento apropiado no
se administra temprano'*'¢. En una revisién de
111 casos de endocarditis por S. pneumoniae de
Espafa publicada recientemente, se registr6 que
el sindrome de Austrian parece ser un factor de
mal prondstico y estuvo presente en 43,5% de los
pacientes con endocarditis por S. pneumoniae que
murieron en esa serie, se reporté que neumonia
fue la primera manifestacidn clinica del sindrome
de Austrian en casi la mitad de los casos".

El sindrome de Austrian se caracteriza por
afectar principalmente a las cavidades izquierdas
del corazén, especialmente la vélvula aértica y
por presentar una gran agresividad, la destruccién
valvular es casi constante"'?. La endocarditis por
S. pneumoniae afecta principalmente a las vélvulas
nativas, aunque los datos sobre las vdlvulas mds
comunmente afectadas son contradictorios y
varian entre las series".

El perfil clinico es de una edad media de pre-
sentacion de 52 afios, con una frecuencia de 75%
en hombres. Puede existir un retraso en el diag-
néstico de la enfermedad hasta de 4 o 6 semanas.
No es frecuente que existan lesiones cardiacas
predisponentes. Mds de la mitad de los pacientes
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presentan una patologia sistémica que los hace
susceptibles a una infeccién'®.

La presentacién subaguda es una forma poco
frecuente, que fue descrita por Austrian, siendo
mids habitual en los pacientes de mayor edad, en los
que el curso de la enfermedad suele ser indolente®.

En cuanto a los exdmenes para confirmar
el diagnoéstico cabe destacar la importancia del
ecocardiograma, no obstante, la ausencia de ve-
getaciones valvulares en los registros de ecografia
transtordcica es frecuente y llega al 50%". Esto
ocurre mds frecuentemente en los pacientes de
mayor edad, por lo que es crucial el papel de la
ecocardiografia transesofdgica, dada su mayor sen-
sibilidad a la hora de detectar tanto las vegetacio-
nes valvulares como las posibles complicaciones
de esta endocarditis'®.

El tratamiento de eleccién continda siendo
la penicilina, y se ha relacionado el descenso en
la incidencia de endocarditis por S. pneumoniae
con la efectividad del tratamiento antibiético. La
incidencia de bacteriemia, sin embargo, no ha
descendido tanto como la endocarditis. Debido a
los casos de resistencia moderada a penicilina, se
han utilizado con éxito cefalosporinas de tercera
generacion, siendo excepcional el caso de una
resistencia total en el que la vancomicina es el
tratamiento de eleccién®®. Dada la agresividad
de la enfermedad, que produce una destruccién
local importante, el tratamiento quirtdrgico es
necesario en la mayoria de los enfermos, al igual
que ocurri6 con nuestro paciente que desarrollé
lesién valvular, a pesar de estar con tratamiento
antibidtico adecuado. El manejo quirtrgico con
reemplazo valvular debe llevarse a cabo tan pronto
como sea posible para evitar el desarrollo de shock
cardiogénico y la aparicién de complicaciones aso-
ciadas, tales como isquemia cerebral por embolia
cardiaca e insuficiencia cardiaca. El tratamiento
médico ha sido suficiente inicamente en algunos
casos de endocarditis mitral®. Los corticoides, uso
de dexametasona, ha tenido éxito en el tratamiento
de la meningitis por S. pneumoniaey podria ayudar
a disminuir la tasa de mortalidad y morbilidad
asociadas, no obstante, en el caso del sindrome
de Austrian no estd claro su rol benéfico final,
ya que se asocia a otras condiciones que podrian
verse agravadas con este medicamento®. En el
caso presentado se utiliz6 dexamentasona en dosis
estdndar para meningitis por S. pneumoniae con
buen resultado final.
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A pesar del correcto tratamiento antibiético y
las medidas de soporte bésico, el principal factor
pronéstico de la enfermedad es la destruccién
valvular, y esta es la principal causa de muerte'. En
la serie de Austrian, 5 de los 8 pacientes fallecieron
por clinica secundaria a la destruccién valvular y
el autor concluye que el tratamiento antibiético
sirve para mejorar la supervivencia, pero no como
prevenci6n de la rotura valvular, y que los pacien-
tes que desarrollan dicha complicacién tienen un
mal pronoéstico.

Las complicaciones mds frecuentes de endocar-
ditis por S. pneumoniae reportadas en la revision
espanola fueron insuficiencia cardiaca y embolias
al sistema nervioso central (SNC). Embolia fuera
del SNC se informé en 31 de los 111 pacientes,
incluyendo la artritis séptica y endoftalmitis.
La mortalidad fue mayor en los pacientes con
mayores comorbilidades. Los factores de riesgo
para la mortalidad identificados en el andlisis
univariado fueron embolia periférica, embolia
SNC y meningitis'”. La cirugia cardiaca fue un
factor protector contra la mortalidad. El anélisis
multivariado demostr6 que los factores de riesgo
independientes de mortalidad fueron la menin-
gitis (OR 4,3) mientras que la cirugia valvular fue
protector (OR0,1)". Todos los datos referidos de
esta serie cuentan con diferencia estadisticamente
significativa.

El sindrome de Austrian es una patologia muy
poco frecuente en la actualidad, pero cursa con alta
letalidad que muchas veces se diagnostica cuando
se evidencian complicaciones en una fase tardia.
Es importante mantener una sospecha clinica
alta especialmente ante signos de sepsis grave con
sospecha de infeccién por S. pneumoniae con o sin
factores predisponentes ya que un diagndstico pre-
coz, el inicio temprano de tratamiento antibidtico
y el manejo quirtdrgico oportuno son los tGnicos
factores que han demostrado disminuir la mor-
talidad y mejorar el prondstico de los pacientes.
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