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OZET

Sistemik kapiller kagis sendromu plazmamin %10-70'inin gegici
ekstravazasyonu nedeniyle hemokonsantrasyon, tekrarlayan ciddi
hipotansiyon, generalize odem ataklariyla seyreden nadir bir
hastaliktir. Tant konulduktan sonra Syillik mortalite %76 olarak rapor
edilmigtir.

Olgumuz, 31 yasinda bayan hasta, klinigimize direngli hipotansiyon
nedeniyle yatirildi. Sonrasinda generalize ddem, plevral ve
perikardiyal effiizyon, batinda asit gelisen hastaya bu klinik tablosu ve
laboratuvar verileri 1si§inda sistemik kapiller kagis sendromu tamist
konuldu.

Anahtar kelimeler: Sistemik kapiller kagig sendromu,

generalize odem, hipotansiyon

SUMMARY

The Systemic Capillary Leak Syndrome

The systemic capillary leak syndrome is a rare idiopathic disorder char-
acterized by recurrent episodes of hypotension and hemoconcentration
due to sudden transient extravasation of 10% to 70% of plasma.
Mortality rates 5 years after diagnosis have been reported to be 76%.
Our case is 31 year old woman. She is interned to our clinique with
resistant hypotension. After the clinical table of the patient, which gen-
eralised eudema, pleural and pericardial effusion, assid in abdomen
are advanced, and using the laboratuary results diagnosis of systemic
capillary leak syndrome is found.

Keywords: Systemic capillary leak syndrome, generalised eudema,
hypotension

GIRis

Sistemik kapiller kagis sendromu ilk kez 1960 yilin-
da Clarkson ve arkadaslar tarafindan tanimlanan karma-
sik ve nadir bir hastaliktir (1). 50'den fazla hasta bildiril-
mistir. Tamimlanan ilk 25 hastanin tam konulduktan son-
ra %76's1 hayatim kaybetmistir (2). Bu sendromun mor-
bidite ve mortalitesinin yiiksek olmasina ragmen, son za-
manlarda hastaligin prognozunun diizeldigi goriilmekte-
dir (3).

Patofizyolojik olarak, bu sendromda ani ve gegici
olarak gelisen artmig kapiller permeabilite sonucu hizh
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bir sekilde plazmanin intravaskiiler alandan ekstravaskii-
ler kompartmana gegisi ve sonrasinda hipovolemik sok
ortaya ¢ikar. Hastalifin patogenezi bilinmemekle birlik-
te serum monoklonal komponent varhifinin kapiller hi-
perpermeabilitede direk rol oynadif diisiiniilmektedir (4
,5). Son zamanlarda bu sendromun kronik formu tanim-
lanmustir (6).

Klinik olarak kronik veya epizodik 6dem ataklarin-
dan, dramatik sok ataklarina kadar genis bir klinik spek-
trum s6z konusudur. Bu sendromun karakteristik belirti-
leri olan tekrarlayan generalize 6dem ataklari, hipotansi-
yon, hemokonsantrasyon, hipoalbuminemiye siklikla
multiple myelomun herhangi bir delili olmaksizin mo-
noklonal gamopati eslik eder. Bildirilen hastalarin yasla-
n 21 ile 68 arasinda degiskenlik gosterir (7). Bu sendro-
mun nadir goriilen belirtileri ise iskemik miyonekroz ve
artmig kompartman basinci nedeniyle gelisen rabdomyo-
liz ve renal hasardir (8,9).

Literatiirlere gore, sistemik kapiller kacis sendromu
teofilin ve prednisolonu kapsayan tedavi rejimine yanit
vermektedir (10).



Dr. Gokcen GOKCAN ve ark., Sistemik Kapiller Kagis Sendromu (Olgu Sunumu)

OLGU SUNUMU

31 yasinda bayan hasta, son 5 giindiir . Belirgin hale
gelen tlim viicutta agr, bayginlik hissi, kabizlik gikayet-
len: ile klinigimize bagvurdu. Hastanin 6zge¢misinde 4
y1l 6nce bagvurdugu tiniversite hastanesinde genitoiiriner
sistem enfeksiyonuna bagh sepsis tedavisi vardi. Yakin-
larindan alinan anamneze gore o dénemde hastanin tiim
viicudunda siglik mevcuttu. Soygecmisinde ve aligkan-
liklarinda 6zellik yoktu.

Fizik muayenede genel durum orta, suur agik, koope-
re, oryanteydi. TA: a0/40 mmHg, NDS: 120/dk, ates
:36,8 derece idi. S1, S2 ritmik, tasikardik olup, ek ses,
iifiiriim yoktu. Diger sistem muayenelerinde 6zellik sap-
tanmadi.

Hastanin hemogram, sedimentasyon ve CRP degerle-
ri normal simirlardaydi. Rutin biyokimya analizinde al-
bumin: 3,1 g/dl saptanmasi disinda 6zellik yoktu. Tiroid
fonksiyon testlerinde anormallik yoktu. Tam idrar tahlili
normaldi ve gaitada gizli kan testi negatifti. Elektrokar-
diyografide sinus tagikardisi disinda 6zellik saptanmadi.
PA Akciger grafide bilateral plevral effiizyon saptandi.
Ekokardiyografide EF %70, hafif perikardiyal effiizyon
(0,4 cm) saptandi. Batin US'de batin alt kadranlarda bar-
sak anslar1 arasinda serbest s1v1 ile uyumlu anekoik alan-
lar tespit edildi.

Hastanin takipleri sirasinda ilk 3 giin icinde giderek

artan sekilde generalize 6dem meydana geldi. Bu do-
nemde hastanin tansiyonunun alinamamas: nedeniyle
dopamin perfiizyonu baslandi. Hemogram kontroliinde
WBC: 21.900/mm3'e yiikseldi. Hastatmzin 6zge¢misin-
de iirosepsis anamnezi oldugundan ve benzer bir durum
yasandifindan enfeksiyon hastaliklari konsultasyonu is-
tendi. Hastaya imipenem 4*500 mg baslandi, idrar ve
kan kiiltiirleri ahindi1. Fakat kiiltiirlerinde herhangi bir
tireme olmadi. Hastada sok tablosunu agiklayacak kana-
ma odag1 bulunmadifindan, septik bir tablo olmadigin-
dan, kardiyak bir patolojide saptanmadigindan, ek olarak
hastanin yaygin 6demi, hipoproteinemisi, hipotansiyonu,
hemokonsantrasyonu mevcut oldugundan sistemik ka-
piller kagig sendromu diistiniildii. Hastaya teofilin 2*100
mg, terbutalin 1*5 mg, prednisolon 40 mg(iv), furosemid
40 mg(iv) baglandi. Yatiginin 6. giiniinde hastamizin
o6demi gerilemeye basladi. Tansiyonu 90/70 mmHg ola-
rak Olgildii. ilerleyen giinlerde tansiyonu 110/70

mmHg'ye yiikseldi. Odemlerinin gerilemesiyle birlikte
tartilan hastanin 8 kg kaybettigi saptandi. Kontrol he-
mograminda WBC: 7100/mm3’e geriledi. Hastamizin
kollagen doku hastalig1 agisindan istenilen markerlarinda
ozellik saptanmadi. Paraproteinemi agisindan istenen
immunglobulin diizeyleri ve serum immunfiksasyon
elektroforezi normal saptandi. Protein elektroforezinde
hipoalbuminemi disinda 6zellik yoktu . C3-C4 diizeyi
normal simirlardaydi. Anjionorotik ddemi ekarte etmek
i¢in istenen C1 inaktivator diizeyi normal saptand (0,192
/D). Interlokin 2 duzeyi 5’in altinda saptandi (normal
<10 pg/ml) .

Hastanin tedavisi sirasinda albumin diizeyi 3,1 g/dl'-
den 4,3'e yiikseldi. Odemleri gerileyen ve genel durumu
diizelen hasta, teofilin 300 mg tb 1*1, terbutalin 5 mg
1*1, metilprednisolon 24 mg (béliinmiig dozlarda ve gi-
derek azaltilacak sekilde) ile dahiliye poliklinik kontroli
Onerisiyle taburcu edildi.

TARTISMA

flk olarak Clarkson ve arkadaslar tarafindan 1960 yi-
linda tanimlanan sistemik kapiller kagig sendromu kapil-
ler hiperpermeabilite nedeniyle tekrarlayan ciddi hipova-
lemi epizodlan ile karakterize idiopatik, nadir bir hasta-
liktir (1). Hastalar iki epizod arasinda yakinmasizdir. Bu
ataklarin cesitliligi ve siklif1 degiskenlik gosterir. Bir
kez atak gecirenlerde, yagam boyu %1-60 oraminda yeni
bir atak meydana gelebilir (3). Intravaskiiler siv1 ve pro-
teinin ekstravaskiiler bogluga yer degistirmesiyle genera-
lize 6dem, hipoalbuminemi, hemokonsantrasyon, plevral
ve perikardiyal effiizyon, muskuler kampartmanda belir-
gin bilyiime, genisleme saptanabilir. Bizim olgumuzda
da hemokonsantrasyon, hipoalbuminemi, plevra ve peri-
kard effiizyonu ve de bagirsak anslar arasinda serbest si-
v1 mevcuttu. Hastalifin ilk 4 giiniinde yogun bakim ve
sik1 monitorizasyon gereklidir. Kriz sonunda intravaskii-
ler sivida artig ve hizli poliiiri meydana gelir. Ayrict ta-
nida C1 esteraz inhibitor eksikligi, adrenal yetersizlik ve
multiple myelom aragtirilmalidir. Hastamizda C1 esteraz
inhibitor diizeyi normal sinirdaydi, elektrolit imbalansi
mevcut degildi ve serbest kortizol diizeyi normaldi. Mul-
tiple myelom agisindan ise hastamizin anemisi yoktu, se-
dimentasyon degeri normaldi, protein elektroforezinde
de ozellik saptanmamusti. Erigkin hastalarin %85'inde id-
rarda Bence Jones proteiniirisi olmaksizin IgG kappa ve-
ya lambda hafif zincirli monoklonal gamopati saptanabi-
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lir. Bununla birlikte sadece kiigiik bir grupta (bir ¢alis-
mada 13 hastanin 2'sinde) muitiple myelom geligebilir
(3). Literaturde olgiilen bu paraproteinlerin diizeyleri ge-
sitlilik gosterir fakat son zamanlarda goriilmektedir ki
IgG'nin <30 g/I olmasi gamopati lehine olmakta, 730 g/I
ise multiple myelom gériilmektedir. Bu gamopatinin sis-
temik kapiller kagis sendromu epizodlan arasinda yok
oldugu ya da gegici olduguna dair kamit yoktur. Aym za-
manda kapiller kagis sendromu ¢ocuklarda bu gamopati-
nin varhiina dair bir literatiir bulunmamaktadir. Bir seri-
de 5 yillik mortalite %76 olarak bulunmustur (7) . Oliim-
ler myelom veya vaskiiler s1vi kaybina bagh sok nede-
niyle olmaktadir.

Sistemik kapiller kagis sendromunun patofizyolojisi
acik degildir. Siklikla akut epizodlar iist solunum yolu
enfeksiyonunu takip eder ve septik soku taklit eder (3).
Lokotrien B4 kapiller permeabilite artisinda anahtar rol
oynar. LTB4'iin in vitro arttif1 saptanmigtir fakat in vivo
antilokotrien tedavi, epizodlari 6nleyememektedir (8).
Kapiller permeabiliteyi arttirdid1 bilinen asil mediatorler
(histamin, kompleman, kinin, prostaglandin, serotonin)
sistemik kapiller kagis sendromlu bireylerde normaldir
(6). Hastamuzda da kompleman diizeyleri normal sinir-
larda idi. Aynica sistemik kapiller kagis sendromlu birey-
lerde IL-2 diizeyi siklikla azalmistir (4,8). Vakamizda da
IL-2 diizeyi diisiik saptandi. Sistemik kapiller kagis sen-
dromunda farkli tedaviler denenmigstir. Bunlar teofilin,
terbiitalin, salbutamol, steroid, loop diiiretik, plazmafe-
rez, kalsiyum antagonistieri, gingko biloba ve prostas ik-
lin olarak sayilabilir. Terbutalin ve aminofilinin birlikte
kullamiminin profilaktik tedavide 6nemini ilk kez Drader
ve arkadaslan One stirmiistiir (11). Son zamanlarda Ta-
hirkheli ve arkadaslan tarafindan 9 y1l boyunca 8 hasta-
nin takibinde terbutalin ve teofilinin kombine kullanildi-
§1 rejimin sistemik kapiller kagig sendromu profilaksisin-
de etkili oldugunu ortaya koymaktadir (2). Teofilin ve
terbutalin vaskiiler hiperpermeabiliteyi ve endotel hasan
arttiran diger mediatorlerin, sitokinler in etkilerini anta-
gonize eder. 1977'de beta, mimetiklerin, terbutalin ve
isoprenalin gibi histamin ve bradikininin neden oldugu
makromolekiiler kacigi inhibe ettifi saptanmugtir (12).
1979'da Lofdahl ve arkadaglan prednisolonla birlikte ter-
butalin tedavisinin ataklarin sikhigini azalttiini rapor et-
migtir. Teofilin kapiller hiperpermébilitie ve sitokinlerin
yol actig1 endotelyal hasar1 antagonize etmede yardimci
olmakla beraber, ayn1 zamanda immunmodulatér ve an-
tiinflamatuar aktiviteye de sahiptir (13). Prednison ve di-
iiretiklerin akut epizotlar sirasinda kullaniminin farkh
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otorlerce tespit edilen gesitli sonuglan vardir(2,14,15).
Steroid uygulanmasinin sitokin aracili endotelyal hasarin
kontrol iindeki roli belirgindir. Loop diiiretiklerin de
akut fazda vaskiiler kacis1 normale doniistiirmede yarar-
h etkileri olmaktadir (2).

Bizim olgumuzda da teofilin, terbutalin, steroid ve
loop diiiretik ile basanl bir gekilde tedavi s6z konusu ol-
mustur. Tedavi rejimi olarak steroidler, loop diiiretikleri,
teofilin ve terbutalinin hastahifin klinik belirtilerinin
kontroliinde etkili oldugu goriinmektedir.
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