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Sindrome Rendu Osler Weber asociado a Espondilodiscitis por
Staphylococcus aureus

(Osler Weber Rendu syndrome associated with Staphylococcus aureus Spondylodiscitis)
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Resumen

La telangiectasia hemorrdgica hereditaria o sfndrome
de Rendu-Osler-Weber, es un desorden autonémico
dominante, debido a mutaciones del gen de la endoglina o
del gen de la cinasa andloga al receptor de activina. Dicha
enfermedad se caracteriza por la presencia de telangiectasias
en piel y mucosas, epistaxis recurrente y espontdnea,
ademds de malformaciones arteriovenosas en pulmones,
cerebro y sistema gastrointestinal. Se ha reportado la
asociacién entre esta entidad e infecciones en diferentes
sitios por Staphylococcus aureus. Los mecanismos de
dicha predisposicién incluyen la presencia de fistulas
arteriovenosas y disfuncién polimorfonuclear. Se reporta el
caso de una paciente portadora de la enfermedad que asocié
osteomielitis vertebral; requirié tratamiento antibiético
prolongado y cirugfa de fusién e instrumentacién de la
columna vertebral a nivel tordcico. Es necesario considerar
este tipo de infecciones en pacientes con tal enfermedad, lo
cual puede ayudar a la escogencia del tratamiento antibiético
y del manejo del paciente mds expedito.

Descriptores: telangietasia hemorrdgica hereditaria,
sindrome Rendu Osler Webet, Staphylococcus aureus (SA),
osteomielitis vertebral.

Abstract

Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia or Osler-Weber-
Rendu syndrome is a dominant autonomic disorder caused
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by mutations of the endoglin gene or the kinase gene similar
to the activin receptor. This disease is characterized by the
presence of telangiectasia on skin and mucous, recurrent and
spontaneous epistaxis, as well as arteriovenous malformations
in lungs, brain and gastrointestinal system. The association
between this disease and infections in several places of the
body with Staphylococcus aureus has been reported. The
mechanisms of this predisposition include the presence of
arteriovenous fistulas and polymorphonuclear dysfunction.
A case is reported about a patient carrying the disease
associated with vertebral osteomyelitis, who required a
prolonged antibiotic treatment and instrumentation of the
vertebral column at thoracic level. It is necessary to consider
this type of infections in patients with this disease, which
may help when choosing the antibiotic treatment and a
more expeditious patient management.

Keywords: Hereditary Hemorrhagic Telangiectasia, Osler-
Weber-Rendu syndrome, Staphylococcus aureus (SA),
vertebral osteomyelitis.
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La espondilodiscitis es una condicién infecciosa que afecta
no solo las vértebras, sino también el disco intervertebral y
con frecuencia se afsla Staphylococcus aureus como agente
etiolégico. El origen de la infeccién puede ser por inoculacién
directa durante un procedimiento quirtrgico, o bien, por
diseminacién hematégena de un foco distante. Cuando
hay compromiso del canal vertebral se puede convertir en
una emergencia neuroquirdrgica, ya que puede llegar a
comprimir la médula espinal y el paciente desarrolla déficit
neurolégico. Aunque este tipo de infecciones no son raras,
hay que destacar algunas condiciones o comorbilidades en las
que el paciente estd particularmente predispuesto. Tal es el
caso de los pacientes portadores de la enfermedad de Rendu-
Osler-Weber. Esta entidad, también llamada telangiectasia
hemorrdgica hereditaria, se asocia con malformaciones
arteriovenosas que facilitan la diseminacién de una
bacteriemia por estafilococo. Los objetivos del articulo son
presentar un caso clinico de dicha patologfa, que demuestra
esta asociacién en una paciente con severas complicaciones
neurolégicas y pulmonares, y evidenciar esta predisposicién a
través de diferentes estudios.
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Caso clinico

Paciente femenina de 61 afios, con antecedente de
tabaquismo crénico por aproximadamente 20 afios. Ademds,
conocida portadora de Enfermedad de Rendu-Osler-Weber,
e hipotiroidismo desde hace 45 afios, en tratamiento de
sustitucién hormonal con levotiroxina; hipertensa desde hace
15 afios en tratamiento con Irbesartdn; insuficiencia cardfaca
congestiva en tratamiento con furosemida y espirinolactona;
enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC) desde
hace 7 afos, en tratamiento con anticolinérgicos y esteroides
inhalados. Agrega trastorno de ansiedad en tratamiento con
ansiolitico y antidepresivo triciclico.

Consulté en varias ocasiones al Servicio de Emergencias
por cuadro de disnea y epistaxis. Dicho padecimiento fue
catalogado como exacerbacién del asma bronquial. Pese al
tratamiento, la paciente persistié con sintomas, motivo por el
cual decidi6 consultar en clinica privada donde se le diagnosticd
un empiema pulmonar, hallazgo puesto en evidencia por un
TAC de térax. Se le realiz6 drenaje mediante sonda tordcica.
El andlisis bacteriolégico del liquido drenado demostrd
ser un empiema, y de este se logré aislar Staphylococcus
aureus multisensible a antibiéticos. Se inicié tratamiento con
vancomicina endovenosa. Eventualmente, al cabo de tres dfas, la
paciente agreg¢ deterioro para la marcha con franca paraparesia
espdstica y compromiso sensitivo, sin afectacién de esfinteres,
por lo que se sospechd compresion medular y fue trasladada
a otro centro hospitalario para estudiar su nueva patologfa.
En ese lugar se intenté continuar la terapia endovenosa con

vancomicina, pero presentd reaccién catalogada como alérgica
y se cambi6 el tratamiento a oxacilina endovenosa.

Elhemogramamostré hemoglobinaen 9,7 gr/dlyelleucograma
de 7780/mm3. Las pruebas de coagulacién mostraron tiempo
de protrombina en 13 segundos (76 % de actividad) y tiempo
parcial de tromboplastina en 32,7 segundos. Los marcadores de
inflamacién reportaron velocidad de eritrosedimentacién en 50
mm/hr y protefna C reactiva en 15,8 mg/dl.

Se realizé nueva tomograffa de columna tordcica, en la cual
se demostrd severa lesién litica vertebral a nivel T9 asociado a
osteomielitis, compresién medular y posible coleccién epidural,
mas colapso del disco intervertebral en T9-T10. La resonancia
magnética nuclear confirmé la presencia absceso epidural
anterior de la medula espinal (Figura 1).

Se diagnosticé una espondilodiscitis piégena con absceso
epidural y se decidi intervenir para drenaje quirtrgico del
absceso, toma de cultivos, reseccién de los cuerpos vertebrales
destruidos, lavado y estabilizacién.

Se realiz6 una primera intervencién de tipo fusién espinal
anterior T8 a T10 (6 agosto 2014) con drenaje del absceso y
lavado quirtrgico, corpectomia parcial de T 10 y total de T9,
con colocacién de malla intersomadtica con injerto autélogo,
disquectomia T8-T9 y T9-T10 y colocacién de sonda de térax.
Luego se efectud una segunda intervencién de estabilizacion,
abordaje posterior con instrumentacién de T7-T12 con tornillos
transpediculares. Los cultivos del material discal y vertebral
resecado fueron negativos, producto de la antibioticoterapia
que recibié durante 2 semanas.

Figura 1. Resonancia magnética nuclear de columna presenta lesion litica vertebral a nivel de T 9 (A). Se muestra en el acercamiento (B) colapso del espacio entre
T9-T10 (puntas de flecha) y asocia compresion medular mas coleccion epidural (circulo).
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En el postoperatorio inmediato la paciente requiri6
ventilacién mecdnica por alteracién del sensorio y patrén
respiratorio inadecuado. Agregd posteriormente neumonia
asociada al ventilador con secrecién bronquial purulenta
y elevacién de marcadores inflamatorios, por lo cual se hizo
cultivo de secrecién bronquial.

Se dio cobertura antibidtica contra gérmenes gram negativos
y luego se confirmd aislamiento bacteriolégico positivo por
Pseudomona aeruginosa multisensible (se traté con amikacina,
ceftazidime, oxacilina y levofloxacina). Dado que fue dificil el
proceso de desacostumbramiento ventilatorio, se decidi6 en el
postoperatorio 9, realizar traqueostomfa. Se logré independizar
del ventilador mecdnico, y se inicié6 movilizacién al dfa 5. Se
consiguid egresar de la Unidad de Cuidado Critico. Continud
proceso de rehabilitacién y completé 4 semanas de tratamiento
antibiético. Posteriormente se egresé con tratamiento antibidtico
oral por 2 semanas més, con adecuada evolucién general.

Discusion

La telangiectasia hemorrégica hereditaria es una enfermedad
autosémica dominante con una incidencia de 1 caso por 5000
a 8000 habitantes.! Fue descrita por primera vez por Henry
Gawen Sutton, en 1864.2 Henri Jules Louis Marie Rendu
describié, en 1896, un caso en un paciente con epistaxis
recurrente.> William Osler establecié su origen hereditario
y Frederich Weber realiz6 la descripcién clinica en una serie
de casos.*® La entidad se caracteriza por la presencia de
epistaxis recurrente, telangiectasias cutdneas y malformaciones
arteriovenosas viscerales que afectan los pulmones, el tracto
gastrointestinal y el cerebro.’

Para el diagndstico se utilizan los criterios de Curazao,
considerdndose definitivo si se cumplen por lo menos 3 de
los siguientes hallazgos: epistaxis espontdneas recurrentes,
presencia de telangiectasias, historia familiar de la condicién y
presencia de lesiones viscerales.”

Desde el punto de vista genético hay alteraciones en la
endoglina (THH tipo I), kinasa similar al receptor activina (THH
tipo II) y la protefna Smad 4 (THH tipo II), asocidndose el tipo 4
con alteraciones del cromosoma 5 y el tipo IV a al cromosoma 7.8

Uno de los hallazgos mds frecuentes es la presencia de
malformaciones arteriovenosas en cerebro, higado y, muy
especialmente, a nivel pulmonat, lo que se presenta entre el 15
al 33% de los pacientes, los cuales se complican con hipertensién
pulmonar.” Las malformaciones en este nivel pueden asociarse
a embolias sépticas vy a la produccién de abscesos cerebrales.'”
En el presente caso no se realizaron estudios adicionales para
descartar malformaciones arteriovenosas en algun sitio.

La predisposicién a infecciones en este tipo de pacientes
incluye sitios cerebrales y extracerebrales.!’'? Por su parte,
Dupuis et al reportaron 4 casos de infeccién espinal, que
corresponden a un 6,2 %.'" Entre los sitios extracerebrales
se han descrito: endocarditis bacteriana, empiema, abscesos

hepéticos y espondilodiscitis, siendo frecuentemente aislado
Staphylococcus aureus como germen responsable. '3 Musso y
colaboradores lograron identificar en su experiencia, inicamente
1 caso de espondilodiscitis,'® debido a lo cual, el caso que se
presenta puede considerarse particularmente inusual.

El mecanismo para dicha predisposicién podria estar
vinculado con la ocurrencia de episodios de epistaxis, lo
cual conlleva, principalmente por uso de taponamiento,
a colonizacién por este germen.'“3!5 A diferencia de los
abscesos cerebrales, las infecciones extracerebrales podrian
estar mds bien asociadas a esta colonizacién y no obedecer a
las malformaciones arteriovenosas pulmonares. Aunque se ha
estudiado poco, también se ha logrado determinar que hay
deficiencia en la capacidad fagocitica de neutréfilos y monocitos
en estos pacientes.!® No obstante, Blanco y colaboradores no
lograron encontrar disfuncién linfocitaria en esta poblacién.

El caso reportado de la paciente con sindrome Rendu
Osler Weber, ilustra la presencia de un proceso infeccioso por
estafilococo, lo cual obliga a descartar sitios extracerebrales tipo
espondilodiscitis, como foco infeccioso oculto. Es de especial
interés que la presentacion inicial fue a nivel respiratorio, lo que
desvi6 la causa real del proceso infeccioso encontrado luego a
nivel vertebral, de manera que es necesario sospechar este tipo
de afecciones en presencia de algiin proceso infeccioso de foco
no identificado.
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