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Streptococcal toxic shocklike
syndrome with necrotizing myositis

Abstract. Streptococcal toxic shock-
like syndrome is caused by group A
streptococci and characterized by
multiorgan failure and soft-tissue ne-
crosis, often in young patients with a
bland history and at most a minor
trauma. Diagnosis is reached
through the clinical presentation, im-
aging methods and positive bacterial
verification. The course is fulminant
and in the case of muscle involve-
ment, mortality reaches 80-100 %.
Therapy consists of immediate fas-
ciotomy and often of debridement
of affected soft tissues with high-
dose antibiotics in intensive care.
Sometimes an unconfirmed diagno-
sis must be sufficient to operate. We
report the case of a 29-year-old man
without an exceptional history who
was forced to undergo thigh amputa-
tion, multiple soft-tissue debride-
ments, and after a total of 240 eryth-
rocyte concentrates, finally hip joint
enucleation.

Keywords:  Streptococcal  toxic
shocklike syndrome — Hip joint enu-
cleation — Intensive care.

Zusammenfassung. Das , Strepto-
coccal toxic shock-like syndrome“
ist eine durch Streptokokken der
Gruppe A verursachte Erkrankung
mit Multiorganversagen und Weich-
teilnekrosen und befillt oft gesunde,
junge Menschen mit allenfalls noch
einem Bagatelltrauma. Die Diagno-

stik erfolgt durch das klinische Bild,
bildgebende Verfahren und Erreger-
nachweis. Der Verlauf ist foudroy-
ant, und die Mortalitétsrate betrigt
im Falle einer Muskelbeteiligung
80-100 %. Die Therapie besteht in
einer frithestmdglichen Fasciotomie,
gegebenenfalls einem Debridement
der befallenen Weichteile unter
hochdosierter antibiotischer Ab-
schirmung, sowie in einer intensiv-
medizinischen Betreuung. Nicht sel-
ten muf3 man sich mit einer Ver-
dachtsdiagnose als Operationsindi-
kation begniigen. Wir berichten
iber einen 29jihrigen Mann ohne
wesentliche Vorerkrankungen, dem
18 Std. nach dem Auftreten von Bla-
sen am Unterschenkel bei foudroy-
antem Verlauf der Oberschenkel
amputiert und die Wunde offen ge-
lassen werden muf3te. Der Versuch,
durch GefidBembolisation die Blu-
tung zu stillen, scheiterte. Wegen
fortschreitender = Muskelnekrosen
und einem Verbrauch von insgesamt
240 Erythrocytenkonzentraten wur-
de schlieBlich eine Hiiftgelenkenu-
cleation durchgefiihrt.

Schliisselworter: Streptococcal toxic
shock-like syndrome — Hiiftgelenk-
enucleation — Intensivtherapie.

Streptococcus pyogenes ist weltweit
verbreitet und kann bei Menschen
aller Altersgruppen zu diversen In-
fektionen wie Pharyngitis, Impetigo,
Erysipel, Scharlach, rheumatisches
Fieber, Glomerulonephritis, Peumo-

nien, aber auch zu dramatisch ver-
laufenden Infektionen mit Multior-
ganversagen und hoher Mortalitit
fithren [5, 20, 25]. Dieses in Anleh-
nung an das durch Staphylokokken
verursachte ,, Toxic shock syndrome*
benannte ,, Toxic shock-like syndro-
me*“ [5] kann ohne und mit beglei-
tender nekrotisierender Weichteil-
beteiligung vorkommen [24]. Auf-
grund sich hiufender Berichte iiber
dramatische, oft tédlich verlaufende
Infektionen bei vor allem jungen
Menschen mit blander Anamnese
[7, 9, 14, 15, 19] prégte erst kiirzlich
die englische Boulevardpresse den
Begriff der fleischfressenden Bakte-
rien (,flesh eating bacteria“) [21].
Seit den 80er Jahren steigt die Inci-
denz dieses der humanpathogenen
Gruppe A der Streptokokken ange-
horigen Keims wieder deutlich an
[20]. Fiir die Diagnosesicherung [5,
8, 24] sind gefordert: die Isolierung
von Streptococcus pyogenes aus ei-
ner normalerweise sterilen Region,
arterielle Hypotonie, und minde-
stens 2 der folgenden Kriterien: Nie-
renversagen, Leberversagen, Lun-
genversagen, Coagulopathie, gene-
ralisiertes erythemattses Exanthem,
Weichteilnekrosen mit nekrotisie-
render Fasciitis oder Myositis. Ob
eine Infektion asymptomatisch, lo-
kal oder systemisch ablduft, hingt ei-
nerseits von der Virulenz des Keims,
andererseits von der Abwehr des
Wirtsorganismus [S, 20-22] ab. Wir
berichten {iber einen 29jihrigen
Mann, der ohne ersichtliche Ursache
ein ,,Streptococcal toxic shock-like
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syndrome“ mit nekrotisierender
Myositis entwickelte, und dessen Le-
ben nur mit Hilfe moderner intensiv-
medizinischer MaBnahmen und
durch die Hiiftgelenkenucleation ge-
rettet werden konnte.

Fallbeschreibung

Ein 29jédhriger Mann wurde mit seit 4 Ta-
gen bestehenden, miBigen linksseitigen
Wadenschmerzen und -krimpfen an der all-
gemeinchirurgischen Abteilung der Barm-
herzigen Briider Linz stationdr aufgenom-
men. Die Anamnese war unauffillig. Die
Korpertemperatur betrug 2 Tage zuvor
40°C. Klinisch zeigte sich ein geschwolle-
ner, druckschmerzhafter M. gastrocnemius
medialis, die Haut des linken Beins war mit
Ausnahme einer Interdigitalmykose zwi-
schen der 4. und 5. Zehe ohne Besonderhei-
ten. Die wegen Verdacht auf Beinvenen-
thrombose durchgefiihrte Phlebographie
des linken Beins zeigte unauffillige vendse
Verhiltnisse. Die Sonographie ergab zwar
eine normale Textur des M. gastrocnemius
medialis, perifascial jedoch fand sich eine
Flissigkeitsansammlung. Die Leukocyten
waren bei der Aufnahme mit 11.5 G/l nur
gering, das CRP mit 28.4 mg/dl stark er-
hoht, die Temperatur betrug 36,9 °C.
Innerhalb weniger Stunden kam es zur
Entstehung massiver Schmerzen im Wa-
denbereich, zugleich verfirbte sich die
Haut in diesem Gebiet gering livide. Eine
antibiotische Therapie mit Mezlocillin
3x5g wurde eingeleitet. In der sofort
durchgefithrten MRT wurde der Verdacht
auf eine Muskelruptur mit h@morrhagi-
scher Infiltration bei perifascialen Fliissig-
keitssdumen geduBert. Die nach weiteren
6 Std. entstandenen, blasenartigen Hautab-
hebungen und landkartenartigen Nekrosen
breiteten sich auf den Oberschenkel aus.
28 Std. nach stationidrer Aufnahme erfolgte
die Verlegung an die intensivmedizinische
Abteilung. Folgende Aufnahmebefunde
wurden an der Intensivstation erhoben: ar-
terieller Blutdruck 90/60 mmHg, Tempera-
tur 39,1 °C, Leukocytenzahl 3.23 G/I, Krea-
tinin 2,3 mg/dl, CRP 35 mg/dl, sowie ein
pathologischer Gerinnungsstatus (Throm-
bocyten 96 G/1, PT 34 % und PTT 66,3 s).
Nach positiver Gram Férbung der Wund-
abstriche wurde die Antibiotikatherapie
auf Amoxicillin/Clavulansidure 3x22 g
und Clindamycin 3 x 900 mg abgeéndert.
Bei Fortschreiten des septisch-toxischen
Geschehens wurde der Oberschenkel
31 Std. nach der stationdren Aufnahme in
mittlerer Hohe amputiert. Der Stumpf
wurde offen gelassen. Postoperativ wurde
bei Anurie mit Hamofiltration begonnen.
Am ersten postoperativen Tag entwickelte
sich ein ARDS, so daB eine druckkontrol-
lierte Beatmung erforderlich wurde. Nach
Ziichtung von Streptococcus pyogenes in
intraoperativen Wundabstrichen wurde

Amoxicillin/Clavulansdure durch Penicillin
4 x 10 Mill. IE und Sulbactam 4 x1 g er-
setzt. Sdmtliche Blutkulturen blieben steril.
Die Histologie des Amputats zeigte eine
toxische Rhabdomyolyse mit nekrotisie-
render Vasculitis und Phlebitis, weitgehend
ohne Mitbeteiligung des Fasciengewebes.
Beinahe tiglich wurden Debridements
durchgefiihrt. Als groBeres Problem stellte
sich eine hdmorrhagische Diathese ein.
Bei einem PT von 40 %, PTT von 61,7 s,
Fibrinogen von 547 mg/dl, TZ von 15,8 s,
AT3 von 89 % und bei einer Thrombocy-
tenzahl von 90 G/l bendtigte der Patient
trotz laufender Substitution von Throm-
bocytenkonzentraten, FFP und Gerin-
nungsfaktoren durchschnittlich 8 Erythro-
cytenkonzentrate pro Tag. Trotz anhalten-
der Blutungsproblematik aus den nekroti-
schen Muskelstiimpfen besserte sich die
Kreislaufsituation, und es kam von meta-
bolischer Seite zur Rekompensation. Die
Katecholaminunterstiitzung konnte am 10.
Behandlungstag abgesetzt werden. Die
Lungenfunktion stabilisierte sich, von ei-
nem definitiven Weaning wurde aufgrund
der Blutungssituation Abstand genommen.
Am 10. Behandlungstag konnte die Hamo-
filtration voriibergehend ausgesetzt wer-
den. Bis zum 15. Behandlungstag hatte der
Patient bereits 128 Erythrocytenkonzentra-
te, 42 Thrombocytenkonzentrate und 70
Einheiten FFP ohne wesentliche Besse-
rungstendenz der Blutungsneigung erhal-
ten. Am 16. Tag wurde der Patient wegen
der Nichtbeherrschbarkeit der lokalen Si-
tuation am Oberschenkel an die Universi-
tatsklinik Innsbruck transferiert. Hier
konnten wir in einer optimalen Teamarbeit
zwischen Arzten und Pflegepersonal der
traumatologischen Intensivstation und der
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Universitétsklinik fiir Plastische und Wie-
derherstellungschirurgie in folgender Wei-
se die schwierige Situation 16sen.

Der Patient war katecholaminpflichtig,
es bestanden eine Oligurie und patholo-
gisch erhohte Nierenfunktionswerte (Harn-
stoff 242,6 mg/dl und Creatinin 4,56 mg/dl),
so daf} die Hamofiltration erneut begonnen
wurde. Wegen breit offenem Oberschenkel-
stumpf mit freiliegenden massiven Nekro-
sen der gesamten Muskulatur in diesem Be-
reich und mehreren, zum Teil nekrotischen
Incisionsstellen bis zum linken Unterbauch
wurde die Indikation zur Revision am Tag
nach der Aufnahme gestellt. Der Ober-
schenkelstumpf wurde riickgekiirzt, weitere
Nekrosen der Muskulatur entfernt, die Inci-
sionsstellen am Unterbauch miteinander
verbunden und die bis zur Fascie reichen-
den Nekrosen entfernt. In weiterer Folge
wurde bei erneut zunehmender Nachblu-
tung eine angiographische Embolisation
der Gefile des Oberschenkelstumpfs
durchgefiihrt. Da jedoch die Blutungen
nicht zu stillen waren, wurde am 7. Tag
nach der Riickkiirzung die Indikation zur
Hiiftgelenkenucleation und der Defekt-
deckung mit einem glutealen Haut-Subcu-
tis-Schwenklappen gestellt und durchge-
filhrt. Die Restdefektdeckung an der Vor-
derseite des Unterbauchs und der Amputa-
tionsstelle erfolgte voriibergehend mit Epi-
gard. Ein massives Himatom und Restne-
krosen aus der Wundhohle muBten 6 Tage
spater entfernt und nach 2 Wochen das Epi-
gard gegen Spalthauttransplantate ausge-
tauscht werden. Unmittelbar nach der Hiift-
gelenkenucleation besserte sich die Kreis-
laufsituation schlagartig, so da die Gabe
von Katecholaminen abgesetzt und die Ha-
mofiltration beendet werden konnte. Der
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Aufenthaltstage

Abb.1. Verhiltnis zwischen Blutproduktbedarf und operativen Interventionen wihrend
des Intensivaufenthaltes in Innsbruck. Die Hiiftgelenkenucleation entspricht der Operation
2. OP = Operationen, TK = Thrombocytenkonzentrate, FFP =Fresh Frozen Plasma,

ERY = Erythrocytenkonzentrate
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Bedarf an Blutprodukten nahm deutlich ab
(Abb.1). Die Entziindungsparameter san-
ken, das CRP blieb unter 5 mg/dl. Insge-
samt wurden wihrend des Intensivaufent-
haltes in Innsbruck 112 Erythrocytenkon-
zentrate, 6 Thrombocytenkonzentrate und
25 Einheiten FFP verabreicht. Am 32. Tag
nach der Aufnahme auf der Intensivstation
konnte der Patient in gutem Zustand auf
die Normalstation und 3 Wochen spiter zu
den Barmherzigen Briidern Linz verlegt
werden.

Wihrend des Aufenthalts an unserer In-
tensivstation konnten in Wundabstrichen
aus dem Oberschenkelstumpf mehrmals pa-
thogene Keime (Corynebacterium jeike-
lum, Staphylococcus coagulase negativ, En-
terobacter spurium, Klebsiellen, Pseudo-
monas), jedoch nicht mehr ein Streptococ-
cus pyogenes isoliert und geziichtet werden.
Positive Blutkulturen im gleichen Zeitraum
wiesen ebenfalls Corynebakterium jeike-
lum, Staphylococcus coagulase negativ und
Klebsiellen auf. Die antibiotische Therapie
wurde nach Antibiogramm mit Clindamy-
cin, Fosfomycin, Vancomycin, Tobramycin,
Ceftazidim sowie Netilmycin durchgefiihrt.

Diskussion

Streptococcus pyogenes A war schon
zu Zeiten von Ignaz Semmelweif} ein
viel untersuchter und gefiirchteter
Keim [20]. Die bereits in der praanti-
biotischen Ara deutlich riickgingige
Zahl an schweren, oft letal verlau-
fenden Streptokokkeninfekten zeigt
in den letzten 15 Jahren wieder ei-
nen deutlichen Anstieg. Dies diirfte
auf eine Selektion besonders aggres-
siver Varianten zuriickzufiihren sein
[4-6, 10, 18, 22]. Nicht selten handelt
es sich bei den Patienten um voéllig
gesunde, junge Menschen mit oder
ohne Bagatellverletzung [7, 9, 14,
15, 19]. Unser Patient hatte eine In-
terdigitalmykose zwischen der 4.
und 5. Zehe, welche als mogliche
Eintrittspforte zu diskutieren ist.

Fiir die Aggressivitidt des Keims
sind verschiedene Virulenzfaktoren
verantwortlich [5, 8, 20, 21]. An
Oberfldchenproteinen sind hier ins-
besondere M 1 und M 3 erwihnens-
wert [5, 14], an Exotoxinen vorallem
Exotoxin A [19, 21]. Neben der Ag-
gressivitdt des Erregers bestimmt
auch das Immunsystem den Ausgang
des Geschehens [10, 21]. Bei Mangel
an Exotoxin A spezifischen Antikor-
pern kann das Vollbild eines toxic
shock-like syndrome eintreten [5,
20-22].
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Die Inkubationszeit betrigt
1-4 Tage [3, 5]. An Prodromalsym-
ptomen koénnen Fieber, Schiittel-
frost, Myalgien, Ubelkeit, Erbre-
chen und Durchfall auftreten [5, 21,
22]. Oft abrupt eintretende starke
Schmerzen geben uns einen ersten
Hinweis auf die Lokalisation der In-
fektion [19, 21], so wie in unserem
Fall die einseitigen Wadenschmer-
zen und -krampfe. Bei 80 % [21] der
Patienten mit Streptococcal toxic
shock-like syndrome kommt es sehr
schnell zu einer lokalen Schwellung
und zu Hautverdnderungen, welche
von Blasenbildung {iber blasenartige
Hautabhebung bis hin zu rasch sich
ausbreitenden, landkartenartigen
Nekrosen reichen kénnen [3, 5, 15,
17,19]. Bei unserem Patienten traten
die Hautblasen und -nekrosen
12 Std. nach der stationdren Aufnah-
me auf und breiteten sich rasch nach
proximal aus. Innerhalb von Stun-
den ist die Entwicklung eines septi-
schen Schocks mit Multiorganversa-
gen moglich. In etwa 95 % der Pati-
enten tritt ein Schock auf, in 80 %
Nierenversagen und in 55 % ein
ARDS [21]. Die Mortalitit bei allei-
niger Fasciitis liegt bei 20-50 %, bei
Vorliegen einer Myositis  bei
80-100 % [21, 22].

Bereits beim ersten Verdacht auf
eine nekrotisierende Fasciitis und/
oder Myositis ist eine rasche, ad-
dquate Therapie einzuleiten. Die
Diagnose wird aufgrund der raschen
Progredienz und der Schwere der
Erkrankung in den meisten Fillen
lediglich klinisch zu stellen sein, wo-
bei bildgebende Verfahren im Friih-
stadium mit Darstellung perifasci-
aler Fliissigkeitsansammlungen oder
Muskelschwellung, in unserem Fall
durch Sonographie und Magnetreso-
nanztomographie nachgewiesen, die
Verdachtsdiagnose erhérten kénnen
[5,17,19, 25]. Neben der intensivme-
dizinischen Betreuung sollte eine an-
tibiotische Abschirmung mit Penicil-
lin, Clindamycin oder Erythromycin
erfolgen [3, 5, 25]. Die 2 letztgenann-
ten sind Proteinsynthesehemmer
und wirken somit auch der Synthese
von M-Proteinen und Exotoxinen
entgegen [S, 11, 19, 21], wobei in
letzter Zeit eine starke Zunahme
von Resistenzen gegeniiber Clinda-
mycin und Eythromycin beobachtet
wird [10]. UnerlédBlich und ein signi-

fikanter prognostischer Faktor ist
das frithestmogliche und aggressive
Debridement der  betroffenen
Weichteile [5, 10, 16, 25], was in ei-
ner Studie [3] an 68 Patienten mit
nekrotisierender Fasciitis deutlich
dargestellt wird. Die intraoperative
Entnahme von Wundabstrichen ist
obligat [S, 25]; eine Schnellschnittun-
tersuchung mit Gram Férbung ist
unerldBlich und verifiziert frithzeitig
die Verdachtsdiagnose einer nekroti-
sierenden Myositis und/oder Fasci-
itis mit grampositiven Kokken [12,
13, 16, 17, 19]. Bei Befall der Musku-
latur ist eine Fasciotomie indiziert
[1, 5, 13, 16], in bestimmten Fillen
ist eine friihzeitige Amputation im
Gesunden, eventuell sogar als Pri-
méreingriff durchzufiihren [5, 19].
Zumeist sind mehrfache oder sogar
tidgliche Debridements erforderlich
[3, 5, 10]. Ein definitiver Wundver-
schluB ist erst nach Abklingen der
lokalen Entziindung und radikaler
Nekrektomie moglich [3, 5).
Differentialdiagnostisch miissen
wir, insbesondere im Friihstadium,
an ein Erysipel, an Gasbrand und an
die nekrotisierende Fasciitis, verur-
sacht durch Streptokokken der
Gruppe A, der Gruppe B oder durch
andere Keime, denken [3, 5, 10].
Beim Auftreten der lividen Hautver-
farbung und der blasenartigen Haut-
abhebungen soll chirurgisch mit ei-
ner Fasciotomie zur Vermeidung ei-
nes Kompartmentsyndroms mit
Muskelnekrosen interveniert wer-
den [1, S, 13, 16]. Die klinischen
Symptome — sehr starke Schmerz-
haftigkeit, Weichteilschwellung und
allgemeiner Verfall — sprechen fiir
das rasche Fortschreiten der lokalen
Entziindung. Die Oberschenkelam-
putation hat, nachtréglich analysiert,
nicht ausgereicht, da die proximal
der Amputationsstelle gelegene
Muskulatur groBteils nekrotisch
war. Die starke Blutung aus den Ge-
faBen zwischen den nekrotischen
Muskelanteilen am Oberschenkel-
amputationsstumpf konnte trotz tég-
lichem Debridement und einmaliger
Embolisation nicht zum Stillstand
gebracht werden. Es entstand durch
die Coagulopathie und den Verlust
von Gerinnungsfaktoren und Blut-
plattchen ein Circulus vitiosus. Die
Blutung konnte letztendlich nur
durch die Enucleation im Hiiftge-
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lenk unter Entfernung der gesamten
Beinmuskulatur inklusive der Ad-
duktoren gestoppt werden. Auch
ein Absinken des CRP konnte erst
zu diesem Zeitpunkt nachgewiesen
werden.

SchluBfolgerung

Bei einer Mortalitdtsrate von
80-100 % von Streptococcal toxic
shock-like syndrome mit Muskelbe-
teiligung ist diese Erkrankung bei
sdmtlichen unklaren Haut- und Mus-
kelverdnderungen, insbesondere bei
fehlender Traumaanamnese in Er-
wigung zu ziehen, und es sind ent-
sprechende diagnostische Mafnah-
men, insbesondere Weichteilsono-
graphie und eventuell MRT zu ver-
anlassen. Kommt es zum Auftreten
von Blasen, muf3 ein Abstrich ge-
nommen und auf Gram-positive
Keime untersucht werden. Eine in-
traoperative Gewebsentnahme mit
Gram Firbung ist unerldBlich. Bei
gesicherter Diagnose ist auch eine
frithzeitige Amputation zur Vermei-
dung einer Enucleation einer Extre-
mitét und zur Senkung der Mortali-
titsrate gerechtfertigt.
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