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Plevral siviyla seyreden sistemik kapiler kacak sendromu

Systemic capillary leak syndrome associated with pleural effusion

Derya Girgin, Nazan Dalgic, Leyla Telhan, ihsan Kafadar, Mehmet Tasdemir, Sarper Sahin, Aykut Gaglar, Ozlem Hasim
Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi, 4. Cocuk Enfeksiyon Kiinigii, Istanbul, Tiirkiye

Ozet

Sistemik kapiler kagak sendromu hemokonsantrasyon, hipoalbiminemi ve 6demin eslik ettigi, plazmanin doku disina kagisina bagl tekrarla-
yan hipovolemik sok ataklari ile belirgin bir tablodur. Burada plevral sivi ve yaygin 6demin eslik ettigi hipovolemik sok tablosunda basvuran 12
yasinda bir kiz olgu sunuldu. Olgunun baslangi¢ tanisi septik sok olarak dustnuldi, fakat atesinin olmamasi, gdsterilebilen bir organizma ve-
ya odagin bulunmamasi nedeniyle son tani sistemik kapiler kagcak sendromu olarak kabul edildi. Biz bu olgu ile erken ve zamaninda taninin ve
yogun sivi tedavisinin énemini vurgulamak istedik. (Tirk Ped Ars 2010; 45: 61-3)

Anahtar kelimeler: Hemokonsantrasyon, hipoalbiiminemi, hipovolemik sok

Summary

Systemic capillary leak syndrome presents with recurrent episodes of shock due to leakage of the plasma, which is reflected by accompanying
hemoconcentration, hypoalbuminemia and edema. We report the case of a 12-year-old girl with hypovolemic shock with generalized edema and
pleural effusion. An initial diagnosis of sepsis was made, but the lack of fever and absence of a demonstrable organism or source led to a revision
of the diagnosis to systemic capillary leak syndrome. We emphasize the importance of early diagnosis and of prompt and aggressive fluid
replacement. (Turk Arch Ped 2010; 45: 61-3)

Key words: Hemoconcentration, hypoalbuminemia, hypovolemic shock

Giris

Sistemik kapiler kagis sendromu ilk kez 1960 yilinda
Clarkson ve ark.’lari (1) tarafindan tanimlanmistir. Tekrar-
layan hipovolemik sok ataklariyla belirgin nadir ancak ya-
sami tehdit eden bir hastaliktir. Ataklar arasinda hasta
saglikhdir (2). Patofizyolojisi heniliz tam olarak aydinlatila-
mamasina ragmen kapiller gegirgenlik artisi sonucu da-
mar icinden damar disi dokuya plazma kacisi oldugu ve
buna bagl hastada hipovolemik sok tablosu olustugu du-
sunllmektedir. Kapiler gegirgenlik artisina neden olarak
cesitli etkenler (kompleman, kinin, prostaglandin, pihtilas-
ma etkenleri, histamin ve serotonin) suglansa da birincil
olayi tetikleyen etken bilinmemektedir (3). Hasta siklikla
bulanti, karin agrisi, kusma, halsizlik gibi 6zgln olmayan
yakinmalar ile bagvurur ve Klinikte en sik septik sok tablo-
suyla karisir (4). Ataklar sirasinda olusan agir hipovolemi-

ye hipoalbiminemi, hemokonsantrasyon ve bazen de
monoklonalgamopati eslik eder (5). izlemde hastalarda
yaygin bir sekilde bagirsaklarda édem, asit, plevral ve pe-
rikardiyal sivi gelisip yasami tehdit edici bir tablo olustu-
rabilir (1). Bu nedenle septik sok distnllen her hastada
ayirict tani olarak akilda tutulmali ve gerekli sivi destegi
gecikmeden saglanmalidir.

Biz burada agir hipovolemik sok tablosu ile seyreden,
sistemik kapiller kagak sendromu tanisi alan ve izlemde
plevral sivi gelisen 12 yasinda bir olguyu sunacagiz.

Olgu

On iki yasinda kiz hasta acil poliklinigimize istahsizlik,
halsizlik, yaygin kas agrisi, bulanti, karin agrisi, idrar ¢iki-
sinda azalma ve siddetli bel agrisi yakinmalari ile bagvur-
du. Olgunun yakinmalari G¢ giindir devam ediyordu. Fizik
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muayenede genel durumu koétl idi, periferik nabizlari ve
tansiyonu alinamiyordu. Koltuk altindan vicut isisi 35°C,
kalp tepe atimi dakikada 150 ve solunum sayisi dakikada
20 idi. Soguk terlemesi ve slirekli su icme istegi vardi. Ka-
piler dolum zamani iki saniyenin Uzerindeydi. Siddetli ka-
rin agrisina ragmen karin muayenesi dogaldi ve diger sis-
tem muayenelerinde 6zellik yoktu. Acil girisim odasina ali-
nan hasta monitdrize edildi, idrar sondasi takildi ve damar
yolu agilarak 20 cc/kg’dan serum fizyolojik (SF) verildi, siI-
vI tedavisine ragmen kan basinci halen alinmayan hasta-
ya iki kez daha SF yuklemesi yapildi. Sivi tedavisine bas-
landiktan bir saat sonra hastanin kan basinci 100/80
mmHg olarak &l¢tildl, 50 cc (1 cc/kg/sa) idrar ¢ikisi oldu.
Sivi tedavisi idame sivisinin iki kati olacak sekilde (1/3 SF)
dizenlendi. Laboratuvar incelemesinde beyaz kire sayisi
35 130/mm®, hemoglobin 19,5 g/dL, hematokrit %58,3,
Ure 48 mg/dL, kreatinin 0,9 mg/dL, total protein 5 gr/dL,
albimin 3 gr/dL ve C-reaktif protein degeri 66,4 mg/L idi.
Periferik kan yaymasinda %50 ¢comak, %46 nétrofil ve
%4 lenfosit gorildi. Kan gazi degerleri normaldi. Karin ul-
trasonografisinde rekto-uterin boslukta sivi birikimi disin-
da dzellik yoktu ve bu durum hastanin menstriasyon 6n-
cesi dénemde olmasina baglandi. Olguya septik sok 6n
tanisiyla kan, idrar ve bogaz kulturleri alinarak seftriyak-
son (75 mg/kg/gin) ve klindamisin (40 mg/kg/glin) da-
mardan baslandi. Dort saatlik izlem sonrasinda yeniden
kan basinci diisen olguya 20 cc/kg’dan iki kez daha sivi
yuklemesi yapildi. Yodun sivi tedavisine ragmen kan ba-
sinci dustkluginin devam etmesi Uzerine 5 p/kg/dak’dan
dopamin ve olasi bir anjiyoédem tablosuna y&nelik
prednizolon (2 mg/kg/gtin) ve antihistaminik tedavisi bas-
landi. Alinan kan, idrar ve bogaz kultirlerinde dreme ol-
madi. Hastanin dykustunden dért sene 6nce de benzer
bulgularla bagka bir merkeze basvurdugu, izleminde plev-
ral ve perikardial sivi gelistigi, semptomatik tedavi ile bul-
gularinin diizeldigi ancak hastaya kesin bir tani konulama-
digi 6grenildi. Bu bilgiler ve var olan bulgular 1siginda ol-
guda kapiler kagis sendromu, kalitsal anjiyoédem ve oto-
immun bir hastalik olabilecegi disinuldi. Bu tanilara y6-
nelik C2, C4, C1q, C1 inhibitdér dlzeyi, imminglobllin ve
protein elekroforezi, anti-nikleer antikor (ANA), anti-mik-
rozomal antikor (AMA), anti-ds DNA antikorlari (Anti-ds
DNA), tiroid islev testleri ve viral hepatit serolojisi gdnde-
rildi. C4 dlizeyinin 12 mg/dL (15-50) bulunmasi disinda di-
ger test sonuclari normaldi. Olasi bir C1 inhibitér islev bo-
zuklugu acisindan yapilan incelemede herhangi bir islev
bozuklugu saptanmadi. Olguda yatiginin ikinci glininde
“gode” birakmayan yaygin bir 8dem gelisti ve bu nedenle
sivi tedavisinin miktari azaltildi. Bagvurusunda normal
olan solunum sesleri yatisinin Gglinct gtintiinde her iki ak-
ciger bazalinde alinamadi ve hastada ani solunum sikinti-
sl ile beraber oksijen satlrasyonunda disme meydana
geldi. Akciger grafisinde iki tarafli plevral sivi ve kan ga-
zinda hipoksi saptanan olgu yogun bakim servisine nak-

ledildi. Uc giin yogun bakimda izlenen ve izlemde meka-
nik ventilasyon ihtiyaci olmayan olgu solunum sikintisinin
dizelmesi ve plevral sivisinda gerileme olmasi lzerine ye-
niden servisimize kabul edildi. Antibiyotik ve steroid teda-
visi besinci giinde kesildi. izZlemde yaygin édemi ve plev-
ral sivisi tamamen kayboldu ve hasta yatisinin onuncu gu-
ninde kontrole gelmek Gzere taburcu edildi.

Tartisma

Sistemik kapiler kacis sendromu klasik olarak hipotan-
siyon, hemokonsantrasyon ve hipoalbiminemi UclisU ile
karsimiza cikar ve tekrarlayan ataklarla seyreder (1). Hipo-
albiminemi damar digi alana plazma kagisina bagl olarak
gelisir, ancak hastaya albimin verilmesi damar digi alana
sivi kagisini arttiracagindan hipovolemiyi artirarak tabloyu
daha da kotllestirir. Hemokansantrasyon hipovolemiye
bagl olarak gelisir ve sivi tedavisi sonrasinda kan degerleri
belirgin olarak normale déner (2). Bizim olgumuzda da sivi
tedavisine direncli hipotansiyon, hemokonsantrasyon ve
hipoalbiminemi vardi. Olgunun yeterli hidrasyonu saglan-
diktan sonra hemokonsantrasyonu belirgin olarak diizeldi.
Olgunun dykuslinden dort yil nce de benzer bulgularla be-
raber acil servise basvurdugu ve izlemde plevral ve perikar-
diyal sivi gelistigi 6grenildi. O zaman da herhangi bir neden
bulunamamis ve olgunun bulgulari kendiliginden gerilemis-
ti. Bu bulgular olgumuzda diistindigimuz sistemik kapiler
kacak sendromu tanisini destekler nitelikteydi.

Bu olgularda damar i¢i alandan plazma kagigina bagl
damar disi bélimdeki basing artmakta ve buna bagli ola-
rak yaygin kas agrilar goérulebilmektedir. Daha ileri du-
rumlarda basing artisina bagli olarak “kompartman” sen-
dromu gelisip fasyatomiye gereksinim duyulabilmektedir.
Yogdun sivi tedavisi bu tabloyu kétllestirmesine ragmen
uygulanmasi zorunludur. Aksi halde doku oksijenasyonu
saglanamaz ve hasta hipovolemik soka bagli olarak kay-
bedilir (5). Bizim hastamizda da baslangicta yaygin kas
agrilan vardi ancak herhangi bir “kompartman” sendromu
ile komplike olmadan kendiliginden geriledi.

Sistemik kapiler kagak sendromu klinikte karsimiza iki
evrede ortaya ¢ikar (6). Birinci evre 1-4 glin stiren damar
ici alandan damar disi alana sivi ve makromolekdllerin ka-
cisl ile belirgindir. Bu evrede hastanin kliniginde yaygin bir
sekilde bagirsaklarda édem, asit, plevral ve perikardiyal
sivi olabilir ve yeterli sivi tedavisi verilmezse akut bdbrek
yetersizligi gelisebilir. ikinci evre, iyilesme dénemi olarak
nitelendirilen ve damar disi alandan damar ici alana sivi ve
makromolekillerin geri donus evresidir. Bu evrede olusa-
bilecek en énemli komplikasyon damar i¢i hacimin asir
artisi sonucu akut pulmoner 6dem gelismesidir. Chihara
ve ark.’larinin (1) sunduklari kapiler kagak sendromlu 46
yasindaki bir olguda izlemde akciger 6demi tablosu gelis-
mis ve bu durum baglangicda damar digl alanda olan si-
vinin damar igi alana geri dénusu ve yapilan yogun sivi te-
davisinin bir sonucu olarak yorumlanmistir.
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Hastalik en sik septik sok olmak Uzere kalitsal anjiyod-
dem, kolajen doku hastaliklari ve miuiltipl miyelom gibi
tablolarla karsir (7). Matsumura ve ark.’larinin (4) sundu-
gu 26 yasinda bir olgu sivi kaybina neden olabilecek her-
hangi bir durum olmaksizin ates ve hipovolemik sok tab-
losuyla acil servise basvurmustur. Hastaya septik sok 6n
tanisiyla sivi tedavisi ve antibiyotik tedavisi (seftazidim ve
klindamisin) verilmis ama izlemde hasta kapiler kagak
sendromu tanisi almis ve buna yoénelik tedavisi planlan-
mistir. Biz de hastamizda 6én planda septik sok, kalitsal
anjiyoédem ve kolajen doku hastaliklarini diisiindik. Ka-
Iitsal anjiyoddem acisindan baktigimiz C2, C1q, C1 inhibi-
tor dizeyleri C4 distkligu disinda normal geldi. Bu du-
rumda olasi bir C1 inhibitdr islev bozukluguna bagl kalit-
sal anjiyoddemi dislamak igin C1 inhibitor islevi arastiriidi,
sonucun normal gelmesi nedeniyle kalitsal anjiyoddem
tanisindan uzaklasildi. Kolajen doku hastaliklar agisindan
alinan tetkikleri normaldi. Hastanin hicbir kulttrinde Ure-
me olmamasi, sivi tedavisi sonrasi I6kositozunun gerile-
mesi ve sivi tedavisi ile kliniginin hizla dizelmesi bizi sep
tik sok tanisindan da uzaklastirdi. Oykiisiinde benzer bir
atagin olmasi bize tablonun sistemik kapiler kacis sendro-
muyla uyumlu oldugunu disindirda.

Hastaligin tedavisi icin olasi patofizyolojik mekanizma-
lar g6z 6niine alinarak teofilin, terbutalin, salbutamol, ste-
roid, dilretik, kalsiyum antagonistleri ve plazmaferez da-
hil cok sayida tedavi denenmis fakat kesin bir tedavi se-
¢enegdi konusunda fikir birligine hentz varilamamistir (8).

Kapiler kacis sendromu nadir gérliimesine ragmen za-
maninda ve dogru tani konulamazsa yasami tehdit eden bir
durumdur. Uygun sivi tedavisi ve yakin izlem yasam kurta-
ncidir. Bu yutzden hipovolemik sok tablosuyla basvuran
hastalarda 6n tani olarak her zaman akilda tutulmaldir.
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