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El sindrome de leak capilar es una enfermedad extremadamente infrecuente que se caracteriza por la fuga de fluidos desde los vasos sanguineos hacia otros tejidos. Este traspaso genera congestion
en los 6rganos afectados, pudiendo alterar su funcién, especialmente el corazén y los pulmones. A la fecha no se conoce bien cuél es la causa que precipita el desarrollo de la enfermedad, y aunque
no existe tratamiento especifico, la membrana de circulacion extracorpérea (ECMO) puede permitir que los pacientes sobrevivan hasta que la enfermedad remita.

Conceptos clave:

A) El Sindrome de Leak Capilar Idiopatico (SLCI) o
enfermedad de Clarkson es una entidad rara pero
potencialmente letal, caracterizada por episodios
recurrentes de shock y anasarca secundarios al
aumento idiopatico de la permeabilidad capilar. La
terapia de soporte es el pilar del tratamiento hasta
la resolucion del cuadro.

B) El uso de membrana de oxigenacion
extracorpérea (ECMO) venoarterial como soporte
cardiorrespiratorio, es una medida de rescate que
busca generar estabilidad hemodindmica a la
espera de la desaparicién espontanea del leak
capilar con el fin de sortear las complicaciones de la
fase de reabsorcion. El presente trabajo reporta el
primer caso de utilizacion de ECMO en SLCI en
adultos.
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Resumen:

Introduccion: El Sindrome de Leak Capilar Idiopatico (SLCI) o enfermedad de Clarkson es
una entidad rara pero potencialmente letal, caracterizada por episodios recurrentes de
shock y anasarca secundarios al aumento idiopético de la permeabilidad capilar. En este
contexto, el uso de membrana de oxigenacion extracorpérea (ECMO) venoarterial como
soporte cardiorrespiratorio, es una medida de rescate que busca generar estabilidad
hemodinamica a la espera de la desaparicion espontanea del leak capilar con el fin de
sortear las complicaciones de la fase de reabsorcion. Caso Clinico: Se presenta el caso
de un paciente un paciente de 42 afios de edad que presentdé SLCI y requiri6 ECMO
durante 8 dias como soporte hemodinamico. Curs6 20 dias de internacién en la unidad de
terapia intensiva y se otorgo el alta hospitalaria luego de 43 dias. Conclusiones: El uso de
ECMO en el caso reportado significé una estrategia Util para el manejo del SLCI como
puente a la recuperacién, tanto en la etapa de leak como en la fase de reabsorcién de
fluidos. Sin embargo, su indicacién se ve limitada a pacientes altamente seleccionados, y
todavia requiere un mayor debate entre especialistas sobre los posibles riesgos y
beneficios.

Palabras clave: sindrome de fuga capilar; oxigenacién por membrana extracorporea;
cuidados criticos.

Abstract:

Introduction: Idiopathic systemic capillary leak syndrome (ISCLS) or Clarkson's disease is
unusual but potentially lethal, characterized by recurrent shock incidents and anasarca
secondary to idiopathic increase of capillary permeability. In such a context, the use of
venoarterial Extracorporeal Membrane Oxygenation (ECMO) as cardiorespiratory support
is a rescue action that seeks hemodynamic stability generation until spontaneous
disappearance of the capillary occurs with the objective of surpassing the complications of
resorption phase. Case Report: A 42 year old patient presented ISCLS and required ECMO
as hemodynamic support for 8 days. She remained 20 days in Intensive Care Unit and was
given hospital release after 43 days. Conclusions: The use of ECMO in the reported case
was a useful strategy in the ISCLS management as a bridge to recovery both in the leak
stage and the fluid resorption phase. Notwithstanding its indication is limited to thoroughly
selected patients and requires further debate between specialists about its risks and
benefits.

Keywords: capillary leak syndrome; Clarkson disease; extracorporeal membrane
oxygenation; critical care.

Resumo

Introdugao: A sindrome idiopatica do vazamento capilar sistémico (ISCLS) ou a doenca de
Clarkson é incomum, mas potencialmente letal, caracterizada por incidentes de choque
recorrentes e anasarca secundaria ao aumento idiopatico da permeabilidade capilar.
Nesse contexto, o uso da oxigenagao extracorpérea por membrana venoarterial (ECMO)
como suporte cardiorrespiratério € uma acdo de resgate que busca a geragdo da
estabilidade hemodinamica até que ocorra o desaparecimento espontaneo do capilar com
0 objetivo de superar as complicacdes da fase de reabsor¢céo. Relato de caso: Paciente
de 42 anos apresentou ISCLS e necessitou de ECMO como suporte hemodinamico por 8
dias. Permaneceu 20 dias na Unidade de Terapia Intensiva e recebeu alta hospitalar apés
43 dias. Conclusdes: O uso da ECMO no caso relatado foi uma estratégia atil no
gerenciamento do ISCLS como uma ponte para a recuperacdo, tanto no estagio de
vazamento quanto na fase de reabsorcdo de fluidos. Nao obstante, sua indicagdo é
limitada a pacientes completamente selecionados e requer mais debates entre
especialistas sobre seus riscos e beneficios.

Palavras-chave: sindrome de vazamento capilar; oxigenacdo por membrana
extracorporea; cuidados criticos.
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Introduccion

El Sindrome de Leak Capilar Idiopatico (SLCI) o enfermedad de
Clarkson es un entidad rara pero potencialmente letal, caracterizada
por episodios recurrentes de shock y anasarca secundarios al
aumento idiopatico de la permeabilidad capilar con la consiguiente
extravasacion de plasma del espacio intravascular al intersticial *.
Clinicamente su presentacion clasica consta de una fase inicial,
también llamada fase de leak, que se caracteriza por presentar
hemoconcentracion e hipoalbuminemia severa debido a la fuga
masiva de fluidos y macromoléculas a los tejidos, pudiendo alcanzar
hasta el 70% volumen plasmatico. Entre los dias 5y 7 desde el inicio
de los sintomas comienza un periodo de recuperacién espontanea
llamada fase post leak en la que se reabsorben fluidos desde los
tejidos periféricos hacia el espacio intravascular, seguida de la
normalizacién de la presiéon sanguinea y el ritmo diurético. La
mortalidad por SLCI suele ocurrir durante ésta fase, como
consecuencia de la congestién pulmonar secundaria a la sobrecarga
hidrica que genera la movilizacion del fluido de reanimacién
administrado durante la fase de leak?.

Las complicaciones de las crisis agudas de SLCI se relacionan con
las fallas multiorganicas desarrolladas por la hipoperfusion de tejidos,
el estado de hipercoagulabilidad debido a la hemoconcentracién, al
aumento de la viscosidad del suero y a las complicaciones asociadas
a la anasarca ®.

La intensidad y la frecuencia de los episodios de shock y anasarca
es variable y no se ha podido determinar una causa precipitante clara.
Asimismo, a la fecha no existe un mecanismo fisiopatolégico
definitivo que expliqgue la etiologia del SLCI aunque estudios
recientes * ° sugieren que la presencia de factores humorales tales
como mediadores inflamatorios asociados a macréfagos / monocitos
y el aumento de las proteinas angiogénicas circulantes promueven la
hiperpermeabilidad endotelial vascular durante los brotes de la
enfermedad.

La terapia de soporte es el pilar del tratamiento hasta la resolucién
del cuadro. En estos casos, la utilizacion de la membrana de
oxigenacion extracorpérea (ECMO) venoarterial como soporte
cardiorrespiratorio, es una medida de rescate que busca generar
estabilidad hemodindmica a la espera de la desaparicion espontéanea
del leak capilar.

A continuacion se reporta el caso de un paciente que presentd SLCI
y requiri6 ECMO como soporte hemodinamico.

Caso clinico

Paciente masculino de 42 afios ingres6 a guardia por presentar fiebre
sin sintomas asociados, que evolucion6 en las siguientes 24 horas
con bradipsiquia progresiva por lo que decidié consultar. Como
antecedente de relevancia presentaba una internacion en el afio
previo por un cuadro clinico de similar inicio interpretado como shock
séptico sin foco claro, ni rescate microbiolégico. Durante dicho
episodio requirié ventilacion mecanica, soporte vasopresor a altas
dosis y terapia de reemplazo renal. Ademas relataba haber
presentado un nuevo evento de caracteristicas similares en los 6
meses previos, atendido en otro centro con resolucién espontanea 'y
sin requerimiento de internacién en una unidad cerrada.

Al examen fisico presentaba hipotension refractaria a reanimacion
agresiva con fluidos, mala perfusion periférica, bradipsiquia e
insuficiencia respiratoria aguda que requirié6 conexiéon a asistencia
respiratoria mecanica (ARM) y monitoreo en unidad cerrada. En el
laboratorio de ingreso se evidencid hipoxemia moderada, acidosis
mixta, insuficiencia renal aguda (creatinina 2.43 mg/dL) e
hiperlactacidemia (2.94 mmol/L).

Se interpret6 inicialmente como Sindrome de Distrés Respiratorio
Agudo (SDRA) y se inicié ventilacion protectiva. Por persistir con
severa inestabilidad hemodinamica recibi6 vasopresores e
inotrépicos a altas dosis. Evolucion6 desfavorablemente en las
siguientes 24 horas, con progresion de las fallas organicas, mayor
inestabilidad hemodinamica e hipoxemia severa (PAFI 70), por lo que
inici6 soporte hemodinadmico y respiratorio con ECMO en modo
arterio-venoso.

Transcurridas 48 horas de soporte extracorpéreo presentd mejoria
clinica con reabsorcion progresiva del liquido extracelular,
recuperacion del ritmo diurético y descenso en la dosis de las drogas
vasopresoras. Se decidi6 continuar con soporte con ECMO para
evitar la sobrecarga pulmonar de esta etapa y por presentar edema
miocéardico con deterioro de la funcion sistdlica. Se infundieron
diuréticos con el objetivo de realizar un balance hidrico negativo en
forma agresiva, con hemodialisis para ultrafiltracion asociada con
mejoria del cuadro y de las fallas organicas.

Una vez optimizado el balance hidrico, con mejoria de la oxigenacion,
se extubd sin complicaciones luego de 7 dias de ARM, y se logré la
desvinculacion de ECMO luego de 8 dias de soporte. Cursé 20 dias
de internacion en la unidad de terapia intensiva y se otorgoé el alta
hospitalaria luego de 43 dias en seguimiento con servicio de clinica
médica.

Discusion

El SLCI es una enfermedad rara, con s6lo 260 casos reportados en
la literatura desde su descripcion en 1960 7, aunque probablemente
se trate de una enfermedad subdiagnosticada debido a la falta de
conocimiento sobre su deteccién y por su alta mortalidad sin
tratamiento.

Existen pocos estudios de cohorte que expliquen el comportamiento
clinico de la entidad, siendo el mas importante la experiencia de la
Clinica Mayo & publicada en 2010 con 25 pacientes a lo largo de 27
afios donde se analizaron caracteristicas demogréaficas de los
pacientes, tratamientos y complicaciones.

A la fecha no existe un tratamiento especifico para la crisis del SLCI,
por lo que la terapia de soporte y el monitoreo en terapia intensiva
constituyen el pilar del tratamiento. En este contexto, el uso del
ECMO en el paciente reportado signific6 una estrategia Util para
sortear las complicaciones tanto de la primera etapa de leak como de
la segunda etapa de reabsorcion del edema dado por la reanimacién
y como parte de la fisiopatologia de la enfermedad. El paciente logré
por medio de este dispositivo mantener una adecuada oxigenacion,
al tiempo que se brindé soporte hemodinamico y cardiaco durante la
etapa de shock. Si bien existe el reporte de un caso de uso de ECMO
en SLCI en pediatria °, en un paciente que también desarroll6 edema
miocardico secundario a la enfermedad, se trata del primer caso de
requerimiento de ECMO en SLCI en adultos. Aunque si bien a la
fecha no existen indicaciones formales para su uso como soporte
cardiorrespiratorio en esta patologia, se podria considerar como una
herramienta Util para el intensivista en situaciones criticas en
pacientes con alto potencial de recuperacion. Actualmente su uso se
est4 ampliando a condiciones clinicas que hasta hace pocos afios
estaban contraindicadas por la disponibilidad de nuevos equipos
menos invasivos que facilitan su aplicabilidad y mejoran sus
resultados?®.

Conclusion

El uso del ECMO en el caso reportado significé una estrategia Util
para el manejo del SLCI como puente a la recuperacion, tanto en la
etapa de leak como en la fase de reabsorcion de fluidos. Sin
embargo, su indicacion se ve limitada a pacientes altamente
seleccionados, y todavia requiere un mayor debate entre
especialistas sobre los posibles riesgos y beneficios.
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