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Resumen

La asociacién de meningitis, neumonia y endocarditis por Streptococcus pneumoniae se denomina sindrome de
Austrian. Se trata de una triada infrecuente que provoca una tasa de mortalidad >25%. Se presenta el caso de un
hombre con factores de riesgo que ingresé en la Unidad de Cuidados Intensivos por meningitis, neumonia y artritis
séptica, y tuvo una rapida evolucién a shock y fallo multiorganico. La elevada sospecha clinica de sindrome de Austrian
se tradujo en el diagnostico precoz de una endocarditis infecciosa sobre la valvula adrtica nativa. El paciente recibio
tratamiento multidisciplinario que incluyé cirugia urgente de recambio valvular en las primeras 48 h, y tuvo una
evolucién inicial favorable. A los 9 meses, se detect6é una dehiscencia periprotésica que requirié una segunda cirugia
cardiaca compleja. Después desarroll6é un shock poscardiotomia refractario y finalmente fallecié tras la limitacién del
soporte vital de acuerdo con sus deseos y los de su familia.

Palabras clave: Sindrome de Austrian; Streptococcus pneumoniae; enfermedad neumocécica invasiva; endocarditis
neumocdcica; recambio valvular aértico; dehiscencia periprotésica.

Abstract

The association of meningitis, pneumonia and infective endocarditis caused by Streptococcus pneumoniae is known
as Austrian syndrome. This triad is rare but deadly, with a mortality rate over 25%. We present the case of a male pa-
tient with history of risk factors who was admitted to the Intensive Care Unit with meningitis, pneumonia and septic
arthritis and who developed shock and multiple organ dysfunction syndrome in a short time. The high suspicion of
Austrian syndrome led to the prompt diagnosis of a native aortic valve infective endocarditis. The patient received
multidisciplinary care including urgent surgery with valve replacement within the first 48 hours and the outcome
was initially favorable. After 9 months of follow-up, a paravalvular leak was detected and the patient underwent a
second complex surgery followed by a refractory postcardiotomy cardiogenic shock. He finally died after withdrawal
of life-sustaining therapy respecting patient’s and family’s wishes.

Keywords: Austrian syndrome; Streptococcus pneumoniae; invasive pneumococcal disease; pneumococal endocardi-
tis; aortic valve replacement; paravalvular leak.
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Introducciéon

El sindrome de Austrian se define como la triada
de meningitis, neumonia y endocarditis causada por
Streptococcus pneumoniae. Fue descrito por Sir Wi-
lliam Osler, en 1881, pero fue Robert Austrian quién
publicé la primera serie de 8 casos en 1957,y una tasa
de mortalidad del 75%.! Debido a su baja frecuencia
este sindrome, a menudo, no es reconocido.

Caso clinico

Presentamos el caso de un hombre de 63 afios con
antecedente de alcoholismo, hipertension arterial,
glucemia basal alterada y gammapatia monoclonal
de significado incierto, que acudié al Servicio de Ur-
gencias por fiebre y malestar general de una semana
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de evolucién. En Urgencias, tenia fiebre, hipotension
arterial y un nivel de conciencia fluctuante entre ob-
nubilacién y agitacién psicomotriz. No presentaba
focalidad de pares craneales o de vias largas ni ri-
gidez de nuca. Se detect6 inflamacion en la rodilla
izquierda. Los anadlisis de urgencia revelaron signos
de infeccién y disfuncién orgénica (Tabla).

Se decidi6 el ingreso en la Unidad de Cuidados In-
tensivos (UCI) donde requirié intubacién orotraqueal
debido al bajo nivel de conciencia. Se realiz6 una tomo-
grafia computarizada (T'C) de craneo que no mostré
alteraciones, la puncién lumbar fue compatible con
meningitis bacteriana. Se inicié un tratamiento con
dexametasona, ceftriaxona, vancomicina y aciclovir.
Los médicos del Servicio de Traumatologia realiza-
ron una artrocentesis de rodilla izquierda, compati-
ble con artritis séptica. Tanto en el liquido articular

TABLA
Pruebas complementarias al ingresar en la UCI

Gasometria venosa

Bioquimica de liquido cefalorraquideo

pH 7,36 Leucocitos 442 cel ./l

pCO, 36 mmHg Mononucleares 10%

pO, 38 mmHg Polimorfonucleares 90%

HCO; 20 mmol/l Hematies 600 cel./pl

Exceso de base -4,5 mmol/l Glucosa <2 mg/dl

Lactato 25 mg/d| Proteinas 558 mg/dI

Bioquimica Lactato 116 mg/d|

Glucosa 128 mg/dl Bioquimica de liquido articular

Urea 117 mg/dl Leucocitos 149.480 cel./pl

Creatinina 1,34 mg/di Mononucleares 35%

Sodio 137 mmol/I Polimorfonucleares 65%

Potasio 3,6 mmol/l Hematies 31.300 cel./ul

Alanina aminotransferasa 89 U/ Glucosa 18 mg/dl|

Bilirrubina total 2,1 mg/dl Proteinas 3,4 g/dl

Proteina Creactiva 397 mg/l Microbiologia

Procalcitonina 7,49 ng/ml Orina Antigeno neumococo positivo
Hemograma Aspirado traqueal Flora orofaringea habitual
Hemoglobina 13,4 g/dI Hemocultivo Streptococcus pneumoniae
Plaquetas 117 x1000/pl Liquido cefalorraquideo ADN de Streptococcus
Leucocitos 13,1 x1000/yl "C”J ﬁ‘l‘v'gogé ‘;eafis;iﬁ‘m
Neutréfilos 91.9% Liquido articular ADN de Streptococcus
Coagulacion pneumoniae positivo
Tiempo protrombina 67% Fc)zchvrg;‘j;;eep tococcus

INR 1.29 Estudios por imagenes

Tiem_po de_tromboplastina 24 segundos Tomografia computarizada  Sin alteraciones agudas
parcial activada de craneo

TTPA ratio 0,82 Tomografia computarizada  Infiltrados basales bilaterales
Fibrinbgeno 899 mg/dl de térax
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como en el liquido cefalorraquideo se detect6 ADN de
Streptococcus pneumoniae y los hemocultivos fueron
positivos para dicho microorganismo. En una TC de
térax, se visualizaron infiltrados basales bilaterales.

En las primeras horas, el paciente evolucioné a
shock séptico y fallo multiorganico, con disfuncién
hemodinamica, respiratoria, renal, hepatica y hema-
toldgica.

En vista de estos hallazgos, se sospeché que el cua-
dro podia corresponder a un sindrome de Austrian,
complicado, en este caso, con una artritis séptica.

En las primeras 24 h, en la UCI, se realizaron
ecografias transtoracica y transesofagica, que con-
firmaron una endocarditis sobre la valvula adrtica
(Figura 1) e insuficiencia aértica severa (Figura 2).
Se ajusto la antibioticoterapia a ceftriaxona 2 g, cada
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12 h, linezolid y azitromicina. En una TC corporal, se
descartaron émbolos sépticos.

Antes de las 48 h del ingreso en la UCI, se realiz6
una cirugia cardiaca urgente. Se observé una valvu-
la aértica tricuspide con insuficiencia adrtica severa,
perforacion del velo coronariano derecho, verruga en-
docardica de 1 x 1 cm y un absceso en el anillo aértico,
con infiltracién incipiente hacia la comisura y el velo
coronariano izquierdo. La valvula mitral no estaba
afectada.

Se procedié a la reseccion de la valvula aédrtica,
la reconstruccion del anillo y la sustitucién valvular
por una prétesis biolégica. En la muestra de valvula
cardiaca, se detecté también ADN de Streptococcus
pneumoniae. Los médicos del Servicio de Traumato-
logia realizaron una artrotomia y un drenaje articular
de la rodilla izquierda.

Figura 1. Ecocardiograma transesofagico. Plano medioesofagico superior. Vegetacion endocardica sobre la valvula adrtica
(flecha roja) y perforacién del velo coronariano derecho (flecha amarilla).

Figura 2. Ecocardiograma transesofagico. Plano medioesofagico de 4 cdmaras. Insuficiencia aortica
severa.
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Durante el posoperatorio en la UCI, el paciente
sufri6 una traqueobronquitis por Serratia marcescens
asociada a la ventilacién mecéanica, delirio y debili-
dad. Se consigui6 la extubacion el dia 9. Permaneci6
13 dias en la UCI y 31 dias en el hospital. Al alta se
trasladé a un centro de convalecencia. Como secuelas
presentaba alteracién de la marcha, alteracion pro-
pioceptiva e hipoacusia profunda bilateral, por lo que
precis6 un implante coclear derecho.

A los nueve meses, se le diagnosticé insuficiencia
adrtica severa periprotésica, ventriculo izquierdo
severamente dilatado con disfuncién ligera e insu-
ficiencia mitral moderada. Durante la preparacion
para una TC cardiaca, sufrié un cuadro de edema
agudo de pulmoén que obligé al ingreso hospitalario.
Finalmente la TC mostré una imagen sugestiva de
aneurisma de la raiz adrtica que condicionaba una
dehiscencia periprotésica. Se decidié la intervencién
quirurgica. Se observé una proétesis aértica biologica
sin signos de infeccién, con dehiscencia a nivel de los
senos coronarios derecho e izquierdo, con dilatacién
y desestructuracion del anillo y los senos de Valsalva
a ese nivel, sin anulectasia. La valvula mitral pre-
sentaba insuficiencia central severa. Se procedi6 a la
reconstruccién del anillo adértico mediante un parche
de pericardio, el recambio valvular aértico por una
protesis biolégica y una anuloplastia mitral. Tras la
salida de la circulacién extracorpérea, tuvo disfuncién
moderada del ventriculo izquierdo, disfuncién severa
del ventriculo derecho y situacion de edema agudo de
pulmén con imposibilidad para la oxigenacién y ven-
tilacion. Se decidi6 el implante de membrana de oxi-
genacion extracorpérea veno-arterial y balén intradr-
tico de contrapulsacién. En el posoperatorio, persistié
la situacién de shock cardiogénico refractario y fallo
multiorganico. En el ecocardiograma transesofagico,
no se pudo descartar taponamiento cardiaco por la
presencia de coagulos. Se informé a los familiares de
la extrema gravedad y estos expresaron la voluntad
del paciente de no escalar medidas terapéuticas ante
situaciones potencialmente irreversibles, por lo que se
decidié la limitacién de las medidas de soporte vital.

Discusién

No se conoce la incidencia de la triada de Austrian
debido a su baja frecuencia. Pese a la vacunacion y el
tratamiento antibiético, cada uno de los componentes
de la triada se asocia con una alta tasa de mortali-
dad.?® En 2024, se publicé una revisiéon sistematica
que analiz6 71 casos confirmados de sindrome de Aus-
trian publicados entre 1991 y 2022, 1a mayoria en los
Estados Unidos y Esparia. La tasa de mortalidad por
la triada fue del 28%.”

Aunque S. pneumoniae continda siendo la principal
causa de neumonia y de meningitis adquirida en la co-
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munidad, en adultos, la endocarditis simultdnea es rara.
Streptococcus pneumoniae es responsable de menos del
3% de los casos de endocarditis sobre una valvula nativa
y menos del 1% de los pacientes con endocarditis neumo-
cécica se presentan con sindrome de Austrian.?

Los factores de riesgo mas frecuentes son el sexo
masculino, la edad avanzada y el alcoholismo, todos
los cuales concurrian en nuestro paciente. También se
ha descrito la asociacién con enfermedades crénicas,
asplenia y otros tipos de inmunosupresién.’ En nues-
tro caso, el paciente padecia una gammapatia mono-
clonal de significado incierto que también se describe
en otro caso clinico.’? No constaba el registro de vacu-
naciéon antineumocécica. También se han publicado
casos en jévenes inmunocompetentes.!!

El sindrome de Austrian puede suponer un reto
diagnéstico y se ha descrito un tiempo medio de retra-
so del diagnéstico de 5 dias.?La endocarditis se sospe-
cha especialmente en casos de insuficiencia cardiaca
o shock cardiogénico, cuando la afectacién valvular
puede ser ya masiva.

En el sindrome de Austrian, la valvula més afec-
tada es la adrtica.*"!? La endocarditis neumdcocica
se caracteriza por causar una destruccién valvular
rapidal? y se asocia con un alto riesgo de shock car-
diogénico y una alta tasa de mortalidad, >60% sin ci-
rugia.* Se han descrito casos de afectacién extensa de
la raiz adrtica, compromiso de la valvula mitral y de
la continuidad mitroadrtica,!® absceso paravalvular
mitral'* o fistulas de la raiz aértica.!1¢

La necesidad de cirugia es mas comdn y més pre-
coz en la endocarditis neumocécica que en la de otra
etiologia y solo el 17% de las vegetaciones desapare-
cen con el tratamiento antibiético.'"!8 En dos revisio-
nes, se hallé que la cirugia por endocarditis neumo-
cocica reducia la mortalidad en comparacién con el
tratamiento médico.* En la revisién sistematica mas
reciente, el 65% de los pacientes precisé cirugia y la
tasa de mortalidad de estos fue del 10% vs. el 57% en
los que recibieron solo tratamiento médico.”

Laindicacién quirargica y el momento idéneo siem-
pre deben decidirse cuidadosamente. En nuestro caso,
la cirugia se llevé a cabo antes de las 48 h del ingreso
enla UCI. Los hemocultivos fueron negativos alas 24 h
dela cirugia. El tratamiento antibiético con ceftriaxona
se prolong6 durante 4 semanas. Se han propuesto ciclos
mas largos de antibioticoterapia en el caso del sindro-
me de Austrian, por ser este més debilitante.”

Creemos que la rapidez en el diagnéstico, la de-
cision de una cirugia precoz y el manejo multidisci-
plinario contribuyeron a la supervivencia inicial de
nuestro paciente. La revisién mas reciente describié
un porcentaje de recuperacién completa del 69%; el
resto necesit6 rehabilitacién o present6 déficits neu-
rolégicos, como ocurrié en nuestro caso.’

Lamayoria de las publicaciones sobre el sindrome de
Austrian se limitan a casos aislados o pequenias series,
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muchas de ellas con muertes y un seguimiento limitado
de los supervivientes. En nuestro caso, la prolongacién
del seguimiento nos ha permitido detectar una compli-
cacion diferida muy grave como es la dehiscencia peri-
protésica, que implicé una cirugia de alto riesgo.

El paciente presentaba factores de riesgo asocia-
dos al desarrollo de una fuga periprotésica: friabilidad
tisular del anillo aértico, afectacién endocardica pre-
viay el uso de corticoides. La incidencia varia amplia-
mente en los registros publicados, es del 2-10% en los
pacientes operados de sustitucién valvular aértica.®

Conclusiones

Nuestra experiencia pone de manifiesto la nece-
sidad de mantener un alto grado de sospecha en pa-
cientes con alguno de los componentes de la triada de
Austrian, especialmente si tienen factores de riesgo.
La presencia de uno de los componentes debe conducir
a una busqueda activa de los demads. El diagnéstico
adecuado y precoz puede influir en las decisiones te-
rapéuticas, como la indicacién de cirugia urgente. La
endocarditis neumocécica se asocia a una gran des-
truccién valvular y puede causar complicaciones di-
feridas que contribuyen a la elevada morbimortalidad
asociada a esta triada.

Los autores no declaran conflictos de intereses.
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