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El Sindrome de Hiperpermeabilidad Capilar fue descrito por primera vez por Clarkson
et al en 1960; desde entonces se han descrito menos de 100 casos en todo el mundo.
Es una rara enfermedad de origen desconocido y elevada mortalidad que cursa con
episodios recurrentes de edemas generalizados, hemoconcentracion e
hipoalbuminemia por el paso de plasma hacia el espacio intersticial. Generalmente se
asocia la presencia de paraproteinemia. En su forma aguda aparece hipotension
intensa con peligro la vida del paciente; con menos frecuencia se presenta dafio renal
y rabdomiolisis. El tratamiento del episodio agudo consiste en la reposicion de la
volemia. Se han descrito muchas medidas preventivas, incluyendo talidomida, pero
ninguna se ha mostrado efectiva. Describimos el segundo caso conocido en Espafia.
Se trata de una mujer de 34 anos que desde abril de 2002 a marzo de 2005 ha
presentado con 4 episodios de hipotension severa, edemas, dolor lumbar, aumento del
hematocrito (hasta 57,1%) e hipoalbuminemia. En dos ocasiones presenté
rabdomiolisis intensa que requirié ingreso en UCI. Dos de los episodios fueron
precedidos por un cuadro febril en relacién con una posible infeccion viral y con una
infeccién urinaria respectivamente. Se detecto la presencia de una gammapatia
monoclonal de significado incierto IgG lambda. El estudio inmunofenotipico no
demostro activacion linfocitaria en sangre periférica ni en médula 6sea. Durante los
episodios fue tratada con sueroterapia, complicandose en la fase de resolucion con
edema agudo de pulmén, derrame pericardico y derrame pleural. Recibié tratamiento
preventivo con aminofilina y terbutalina, pero presenté un nuevo episodio en marzo de
2005. Desde entonces ha sido tratada con ciclos de dexametasona, hasta ahora con
respuesta favorable.



