CASO CLINICO

Sepsis posesplenectomia: sindrome de
Austrian como forma de presentacion
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Resumen

Los pacientes esplenectomizados poseen un riesgo aumen-
tado de sufrir infecciones invasivas por microorganismos en-
capsulados como Streptococcus pneumoniae. La asociacion
de neumonia, meningitis y endocarditis causada por Strepto-
coccus pneumoniae constituye un cuadro muy poco frecuen-
te en la actualidad conocido como sindrome de Austrian.
Ambas representan entidades extremadamente graves y con
elevada mortalidad. El diagndstico precoz y comienzo inme-
diato del tratamiento intensivo y multidisciplinario son factores
claves para el pronostico de los pacientes. Presentamos un
caso de enfermedad neumocdccica invasiva en un paciente
esplenectomizado, discutiendo algunos de los aspectos mas
importantes para la prevencion y el tratamiento de estos
cuadros.
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Introduccién

Las infecciones invasivas en pacientes aesplénicos son
situaciones de extrema gravedad y elevada mortalidad,
muchas veces determinando cuadros rapidamente pro-
gresivos como la sepsis fulminante posesplenectomia
(overwhelming post-splenectomy infection)*?. El sin-
drome de Austrian es una forma poco frecuente de en-
fermedad neumococcica invasiva, dada por la asocia-
cién de neumonia, endocarditis y meningitis determina-
das por Streptococcus pneumoniae®®. Presentamos un
caso particular en el cual ambas entidades confluyen
determinando un cuadro extremadamente complejo.

Caso clinico

Hombre de 72 afios con antecedentes personales de tri-
coleucemia en tratamiento con interferdn, por la cual se
realizé una esplenectomia siete afios antes, recibiendo
posteriormente vacunacion antineumocdccica. El pa-
ciente consulto en el departamento de emergencia por
un cuadro de dolor torécico en region dorsal alta y fie-
bre de hasta 39° C. Al examen fisico se encontraba con-
fuso, con mala perfusién periférica, taquicardia regular
de 120 cpm y presion arterial de 80/50 mmHg. Sin so-
plos cardiacos ni estertores pulmonares a la ausculta-
cion. Rigidez de nuca, sin signos neurolégicos focales.
Se inicié reposicion con cristaloides, tratamiento con
ceftriaxona (2 g i/v cada 12 horas), el paciente ingreso a
la unidad de cuidados intensivos. El cuadro progreso ra-
pidamente desarrollando shock séptico, requiriendo
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apoyo con farmacos vasopresores, intubacion orotra-
queal y ventilacién mecénica.

Los estudios paraclinicos evidenciaron leucocitosis
de 24.800/mm?, azoemia de 1,12 g/L y creatininemia de
3,28 mg/dL. El analisis del liquido cefalorraquideo
(LCR) revelé una glucorraquia de 71 mg/dL (glicemia
de 273 mg/dL), proteinorraquia de 5,3 g/L, recuento de
leucocitos de 1.740/mm® (80% neutréfilos) y presencia
de diplococos grampositivos. Se detect6 antigeno neu-
mocdccico en LCR y orina. Los hemocultivos fueron
positivos para Streptococcus pneumoniae. El ecocar-
diogramatranstoracico demostrd la presenciade vegeta-
ciones en las valvulas mitral y aortica, con leve insufi-
ciencia valvular adrtica.

En pocas horas, el paciente instalé una insuficiencia
respiratoria con imagen de consolidacion pulmonar ba-
sal derecha. En los dias siguientes se agravo la disfun-
cién multiorganica, presentando insuficiencia renal oli-
goandrica, acidosis metabolica mantenida, sindrome de
distrés respiratorio agudo, plaquetopenia y trastorno de
la coagulacidn. Falleci6 ocho dias luego del ingreso.
Discusion
Los individuos esplenectomizados (o portadores de as-
plenia o hipoesplenia funcional) presentan un riesgo
elevado de sufrir infecciones invasivas, siendo la sepsis
fulminante posesplenectomia la forma méas grave de
presentacion®. El bazo desempefia un rol central en la
respuesta inmunitaria, especialmente en la eliminacion
de microorganismos no opsonizados®. Esto determina
una gran susceptibilidad a sufrir infecciones invasivas,
especialmente aquellas causadas por bacterias encapsu-
ladas (mas resistentes a la accién de las opsoninas) en
pacientes aesplénicos®.

La incidencia general es baja; si bien resulta dificil
establecer un valor concreto, se estima entre 3%y 5% de
los pacientes esplenectomizados®®®. El riesgo de adqui-
rir infecciones invasivas es maximo durante los prime-
ros dos afios pos-esplenectomia (50%-70% de las infec-
ciones graves se producen en este periodo), disminuyen-
do con el correr del tiempo®?. No obstante, el riesgo au-
mentado se mantiene de por vida, existiendo casos de
sepsis después de 40 afios de realizada la esplenecto-
mia®. El riesgo también se modifica segin la edad a la
cual se efectud la esplenectomia y la causa de la misma.
Los pacientes mas jovenes, especialmente los nifios, tie-
nen un mayor riesgo de sufrir sepsis posesplenecto-
mia®. En cuanto al motivo de la esplenectomia, los pa-
cientes mas susceptibles son aquellos en los cuales la
misma estuvo vinculada a patologias hematoldgicas,
mientras que las de origen traumatico son las que aca-
rrean menor riesgo de infecciones®. Debe tenerse en
cuenta que el cuadro puede presentarse en pacientes no
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esplenectomizados, portadores de disfuncion esplénica
—conocida o no- secundaria a diversas patologias (en-
fermedad celiaca, hepatopatias, lupus eritematoso sisté-
mico, etcétera)*®. El hallazgo de cuerpos de Ho-
well-Jolly (remanentes nucleares) en los eritrocitos a ni-
vel de la lamina periférica orienta a hipoesplenia e iden-
tifica a sujetos con mayor riesgo de infecciones invasi-
vast®),

Streptococcus pneumoniae es el principal agente
responsable (50%-90% de los casos), seguido en fre-
cuencia por Haemophilus influenzae y Neisseria menin-
gitidis®. Otros gérmenes menos frecuentemente impli-
cados son Escherichia coli, Streptococcus del grupo B,
Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa,
Enterococcus, Bacteroides, Salmonella y Capnocytop-
haga canimorsus, esta Ultima vinculada a mordeduras
de perro™®. No obstante, la sepsis posesplenectomia
puede ser provocada por cualquier agente (bacterias,
virus, hongos o protozoos).

La sepsis en pacientes esplenectomizados comienza
habitualmente con sintomas leves e inespecificos (fati-
ga, fiebre, malestar general, intolerancia digestiva, etcé-
tera), progresando rapidamente a un cuadro de sepsis
grave. Los casos fulminantes evolucionan en pocas ho-
ras al shock séptico, con una mortalidad de 50%-70%,
mayoritariamente en las primeras 48 horas desde el in-
greso hospitalario™”. Es caracteristica la bacteriemia
masiva, por lo que el diagnostico puede confirmarse por
visualizacion directa de bacterias en sangre periférica. A
diferencia de lo que ocurre habitualmente en otros casos
de sepsis, los pacientes suelen presentar hipoglicemia
severa, posiblemente vinculada al consumo de glucosa
por la elevada concentracion bacteriana en sangre(”). Si
bien en muchos casos el foco infeccioso no es evidente
al momento de presentacién, la neumonia y la meningi-
tis son frecuentemente responsables del cuadro.

La asociacion de neumonia, meningitis y endocardi-
tis causadas por neumococo constituye un cuadro clini-
co muy poco frecuente en la actualidad, conocido como
sindrome de Austrian®®. Streptococcus pneumoniae es
responsable solamente del 1%-3% de los casos de endo-
carditis infecciosa®. La mayor parte de las veces se trata
de hombres de mediana edad portadores de patologias
cronicas debilitantes o inmunodepresion, siendo el al-
coholismo uno de los principales factores de riesgo®*?.
Una vez establecido, el sindrome presenta una mortali-
dad muy elevada, fundamentalmente por la agresividad
de la endocarditis neumocdccica. Esta es habitualmente
de curso agudo, afectando las valvulas nativas del hemi-
cardio izquierdo, especialmente la adrtica. Incluso bajo
tratamiento antibi6tico adecuado, la tasa de complica-
ciones locales y sistémicas es elevada™. Es frecuente la
aparicion de abscesos perivalvulares y la destruccion
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valvular, provocando insuficiencia adrtica e inestabili-
dad hemodindmica, asi como la formacién de vegetacio-
nes de gran tamafio y embolias sistémicas®®. Ante la sos-
pecha clinica de endocarditis neumococcica es reco-
mendable la realizacidn de un ecocardiograma transeso-
fagico, ya que la sensibilidad del ecocardiograma trans-
toracico para detectar vegetaciones y complicaciones
locales es significativamente inferior®!2*3,

La sepsis posesplenectomia y el sindrome de Aus-
trian constituyen dos entidades muy poco frecuentes pe-
ro extremadamente graves. La asociacion de ambas re-
presenta, por lo tanto, un caso particular y sumamente
complejo. El reconocimiento precoz del cuadro infec-
cioso y el comienzo inmediato del tratamiento antibi6ti-
co intravenoso empirico son fundamentales en los pa-
cientes esplenectomizados. Ningin procedimiento
diagnostico debe retrasar el inicio del mismo. La selec-
cidn del plan antibidtico se hara en funcién de los perfi-
les de resistencia locales. La ceftriaxona (4 g/dia i/v, pu-
diendo disminuir ladosis a 2 g/dia en caso de descartarse
compromiso meningeo) es unabuena opcion terapéutica
tanto para la sepsis posesplenectomia como para el sin-
drome de Austrian®***41%)_Aunque el empleo empiri-
co de vancomicinaes recomendado a nivel internacional
y debe ser considerado en algunos casos, su uso rutina-
rio no parece justificarse actualmente en nuestro me-
dio™"). Si bien algunos autores recomiendan el uso de
inmunoglobulina intravenosa en la sepsis posesplenec-
tomia, el mismo es atin controvertido®®. La administra-
cidn de corticoides podria ser beneficiosa tanto por su
rol en el tratamiento del shock séptico como de la menin-
gitis***?. La agresividad de la endocarditis neumocéc-
cica determina que eI tratamiento quirdrgico sea habi-
tualmente necesario™. La mortalidad es significativa-
mente mayor en pamentes manejados Unicamente con
tratamiento médico®®. No obstante, debido a la gravedad
del cuadro, puede ser dificil lograr la estabilidad
necesaria para que el paciente tolere la cirugia.

La prevencion constituye, sin lugar a dudas, la medi-
da més eficaz para disminuir la incidencia y mortalidad
de la sepsis posesplenectomia. Las estrategias preventi-
vas comprenden tres pilares fundamentales: educacion,
inmunoprofilaxis y quimioprofilaxis“*?. Todo indivi-
duo esplenectomizado y su familia deben ser claramente
informados del elevado riesgo que presentan de sufrir
infecciones graves y de la importancia de obtener asis-
tencia médica precoz ante cualquier sintomatologia. Ha
sido demostrado que el riesgo de sufrir sepsis es signifi-
cativamente mayor en aquellos individuos que no po-
seen un adecuado conocimiento de su condicién®?. Los
pacientes deben ser vacunados contra Streptococcus
pneumoniae, Neisseria meningitidis y Haemophilus in-
fluenzae al menos dos semanas antes de la cirugia en ca-

so de esplenectomias electivas®®. De no ser posible, se
recomienda vacunar dos semanas luego de la esplenec-
tomia, preferentemente antes del egreso hospitala
rio®>?), Ademas, deben recibir anualmente vacunacién
contra el virus influenza®??. En lo que respecta a la va-
cunacidn antineumocdccica, las tltimas recomendacio-
nes del Centers for Disease Control and Prevention
(CDC) consisten en un plan combinado de vacuna con-
jugada 13-valente (PCV13) y vacuna polisacaridica
23-valente (PPSV23)?*. Esta consiste en una dosis de
PCV13 seguida (al menos ocho semanas después) de
una dosis de PPSV23 esta Ultima con revacunacién alos
cinco afios®”. No obstante, tal como en el caso que he-
mos presentado, las infecciones neumocdccicas invasi-
vas pueden presentarse incluso en individuos vacuna
dos®®®. Finalmente, el uso de antibiéticos profilacticos
es un tema controvertido. La mayoria de los autores lo
recomienda en nifios esplenectomizados, especialmente
en los primeros afios posesplenectomia, mientras que en
adultos su indicacion es mas discutida®™

La sepsis posesplenectomia y el sindrome de Aus-
trian constituyen dos emergencias infectoldgicas. El
diagnostico precoz y el comienzo inmediato del trata-
miento son elementos decisivos en el prondstico de los
pacientes. Los mismos deben ser manejados en unidades
de cuidados intensivos por parte de un equipo multidis-
ciplinario, siendo especialmente importante el rol del ci-
rujano cardiaco en casos de endocarditis neumocdccica.
La prevencion en general, pero fundamentalmente la
educacion de los pacientes esplenectomizados y su
familia, constituye una gran responsabilidad para el
equipo tratante.

Abstract

Patients who underwent splenectomy have an increased
risk of suffering invasive infections due to capsular mi-
croorganisms such as Streptococcus pneumoniae. The
combination of pneumonia, meningitis and endocarditis
caused by Streptococcus pneumoniae constitute an
unusual clinical condition currently known as Austrian
syndrome. Both conditions are extremely serious and
account for high mortality rates. Early diagnosis and
immediate initiation of intensive and multidisciplinary
treatment are key elements for the patients’ prognosis.
The study presents a case of invasive pneumococcal di-
sease (IPD) in a patient with splenectomy, discussing
the most important aspects in terms of prevention and
treatment of this clinical conditions.

Resumo

Os pacientes esplenectomizados apresentam um risco
maior de sofrer infecciones invasivas por microrganis-
mos encapsulados como Streptococcus pneumoniae. A
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associacdo de pneumonia, meningite e endocardite cau-
sada por Streptococcus pneumoniae constitue um qua-
dro pouco frequente conhecido atualmente como sin-
drome de Austrian. Ambas representam entidades ex-
tremadamente graves e com elevada mortalidade. O
diagnostico precoce e 0 comego imediato do tratamento
intensivo e multiprofissional sao fatores fundamentais
para o progndstico dos pacientes. Apresentamos um
caso de doenga pneumocdcica invasiva em um paciente
esplenectomizado, discutindo alguns dos aspectos mais
importantes para a prevencdo e o tratamento destes
quadros.
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