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Resumo: A sindrome de extravasamento capilar sistémico é rara e causada por aumento da permeabil-
idade capilar. Varias etiologias estio envolvidas. No nosso servico de Dermatologia, a principal é a
psoriase instavel. Diversos tratamentos sao usados € muitos ainda estio em estudo. Nosso objetivo foi
apresentar esta situacgao clinica potencialmente fatal que ocorre em nossa especialidade
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Abstract: The systemic capillary leak syndrome is rare and caused by increased capillary permeability.
Several etiologies are involved. In our Department of Dermatology the main one is unstable psoriasis.
Several treatments are used and many are still under study. Our objective was to present this potential-

ly fatal medical condition that occurs in our specialty.
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A sindrome de extravasamento capilar
sistémico ¢é rara, causada por aumento da
permeabilidade capilar. Isto resulta em acimulo de
fluido e proteinas no espaco intersticial ou
extravascular, com subsequente choque
hipovolémico." E grave e, potencialmente, fatal se nio
for tratada no momento e com a terapéutica
adequados. E mais prevalente entre a 42 e 52 décadas
de vida e ambos os sexos sao afetados.’ Entretanto,
existem alguns casos descritos em criangas.

Sa0 reconhecidas trés formas desta sindrome:’

e Idiopatica: os ataques duram dias, recorrem
em intervalos regulares e tém como fatores
disparadores a menstruagao, sinusites e alergia ao
polen;’ Forma mais prevalente.

e Associada a doengas cutaneas: eritrodermia e
psoriase pustulosa;’

e Induzida por drogas:
estimulador de granulécitos.’

O mecanismo que leva ao aumento da
permeabilidade capilar ainda nao estia estabelecido,
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mas diversas hipoteses foram aventadas. Sao elas:

e O dano endotelial é causado por citocinas,
como as interleucinas 2 e 6, interferon gama e fator
de necrose tumoral alfa.’

e O leucotrieno B4 tem papel central na
permeabilidade capilar e, in vitro, foi detectado seu
aumento.’

e Componentes do soro de pacientes com a
sindrome causam aumento das espécies reativas de
oxigénio, o que leva a apoptose das células
endoteliais.

e A concentracio plasmatica de fator vascular
de crescimento endotelial (VEGF) é mais elevada em
pacientes com doenga cutinea extensa e pode atuar
na microvasculatura para induzir aumento da
permeabilidade. Como exemplo, a psoriase pustulosa
generalizada ¢é acompanhada por proteinaria
patologica e niveis plasmaticos elevados de VEGEF, o
qual ¢é produzido pela placa psoriasica. A
permeabilidade microvascular renal aumentada é
laboratorialmente medida como proteintria.” Existem
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relatos de sindrome de extravasamento capilar
sistémico apo6s o uso de acitretin e a causa parece ser
o aumento do VEGF tanto pela placa psoriasica
quanto pelo estimulo a transcri¢io do seu gene pelo
acido retinoico.

Os achados se caracterizam por 3 fases:

e Prodrémica: sintomas gripais, dor abdominal,
ndusea, vertigem ° (forma idiopdtica).

e Aguda: perda de agua, eletrdlitos e proteinas
para o espaco extravascular, com edema, sindrome
compartimental, ganho de peso, eritema, prurido,
sudorese, faléncia renal e choque hipovolémico
(Figuras 1 e 2).°

e Tardia (expansao plasmatica): o fluido retorna
ao intravascular e é responsavel por causar edema
pulmonar agudo, sindrome da angustia respiratoria
do adulto, derrame pericirdico, tamponamento
cardiaco e choque cardiogénico. Ocorre hipoxia grave
associada a congestao pulmonar e fungio cardiaca
normal. E nesta fase que ocorrem as principais
complicacbes que colocam em risco a vida do
paciente.’

Laboratorialmente, detecta-se a
hipoalbuminemia, a neutrofilia, a hemoconcentragio,
com ou sem a paraproteinemia associada.

Atkinson et al notaram que até 70% do volume
intravascular pode extravasar durante um episodio.”
Por  isso, profunda  hipoalbuminemia e
hemoconcentracio estio presentes e limitam a
eficacia dos expansores plasmaticos.

A sindrome de extravasamento capilar
sistémico tem sido relatada como complicacio de
eritrodermia. Esta comumente decorre de psoriase
instavel e é a principal causa de leak syndrome no
nosso servico. Outras causas de eritrodermia sao: as

farmacodermias e as malignidades. A eritrodermia
psoridsica aumenta em 25 - 30% a perda diaria de
proteinas, o que pode gerar edema, fraqueza
muscular e hipoalbuminemia. Ha o hipermetabolismo
compensatério e incremento da taxa metabodlica
basal. O fluxo sanguineo acelerado pode causar
hipotermia, que se intensifica pela evaporacao de
calor pelos capilares permeaveis dilatados. Esta
alteracio da temperatura se mantém pela
incapacidade de responder com vasoconstricio e/ou
vasodilatacao. Pode ser fatal, especialmente, em
idosos e portadores de cardiopatia.

As manifestacoes dermatoldgicas siao diversas:
lesbes purpuricas, infiltracio do subcutineo, livedo,
rash nas areas fotoexpostas, papulas eritematosas e
ocorrem durante os ataques na forma idiopatica."”

O extravasamento capilar ocorre em
infecgcoes (sepse, sindrome do choque da dengue),
angioedema hereditario causado por deficiéncia de
C1 esterase, mastocitose sistémica, quimioterapia,
malignidades e sindrome hemofagocitica e estas
devem ser descartadas frente a casos novos de
choque, com  evidéncia  laboratorial de
extravasamento plasmatico. Para se caracterizar uma
forma idiopatica, deve-se descartar também a
intoxicacio por monoxido de carbono, estado pos-
parto e a psoriase pustulosa.’

Todos os casos requerem monitorizacao das
proteinas séricas e do calcio, adequado equilibrio
hidroeletrolitico, hemodinamico e da temperatura. O
ambiente deve ter temperatura agradavel e ser
umidificado a fim de evitar hipotermia e melhorar a
hidratacdo cutanea. Sao importantes o controle da
ureia e da creatinina, de infecgdes e nutricao
adequada. Os anti-histaminicos sedativos podem ser

Ficura 1: Edema importante do subcutaneo, com eritema e
descamacao em paciente previamente portadora de psoriase
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FIGURA 2: Escamacio, eritema e edema semelhantes a queimadura
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prescritos para aliviar o prurido e reduzir a ansiedade.
A andlise do VEGF, ainda em estudo, podera ser um
preditor util para o desfecho clinico e seu manejo.”
Diversas terapéuticas tém sido tentadas, como:
imunoglobulina v, teofilina, terbutalina,
corticoterapia (nossa op¢ao, quando a causa é
desconhecida ou quando a psoriase esta associada a
sindrome da angustia respiratéria aguda ou edema
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