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Clinique et évolution au travers de deux cas avec revue de la littérature
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Le syndrome de fuite capillaire idiopathique, ses multiples complications et sa
haute mortalité demeurent aussi méconnus qu'énigmatiques. Améliorer la com-
préhension de ce syndrome permettrait de diminuer la souffrance des patients et

sa létalité. Etude de cas et tableau clinique évolutif.

Introduction

Le syndrome de fuite capillaire idiopathique ou systé-
mique (SFCI), caractérisé par des épisodes de perte de
liquide dans les tissus extravasculaires, a pour signes
cliniques typiques une triade d’hypotension, hé-
moconcentration et hypoalbuminémie paradoxale,
accompagnée de prise de poids avec des cedémes et
une oligurie. Les complications, dont la plus fréquente
est un syndrome des loges, peuvent conduire a un
choc hypovolémique, une défaillance d’organes multi-
ples et la mort. Depuis sa description en 1960 par le
Dr. Bayard Clarkson, qui lui a également donné son
nom, plus de 250 cas ont été rapportés [1, 2]. Initiale-
ment considéré comme rare, ce syndrome est proba-
blement sous-diagnostiqué a cause de son identifica-
tion difficile et de sa haute mortalité [3, 4]. La
casuistique rapporte ici I'histoire de 2 patients du can-
ton de Berne, souffrant de ce syndrome singulier pour
lequel aucun traitement efficace n'a encore été élaboré,
ainsi qu'une revue de la littérature. Le but de ce travail
est de présenter un tableau clinique rare d’évolution
souvent imprévisiblement dramatique et riche en com-
plications, de méme que d’exposer les possibilités dia-
gnostiques et thérapeutiques actuelles.

Casuistiques

Durant ces dernieres années, 2 patients bernois ont été
hospitalisés a répétition a I'Hopital de I'Tle a Berne pour
des crises aigués d’'un SFCI. Ces 2 patients font partie de
la demi-douzaine de cas actuels connus en Suisse.

Patiente A
La patiente A, agée de 35 ans, se présente en novembre
2004 aux urgences avec une faiblesse générale, des
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vomissements, des bouffées de chaleur, des vertiges et
des ocedémes périphériques progressifs, la faisant
prendre 25 kg en 'espace de quelques jours. Le bilan
clinico-biologique donne une hypotension artérielle,
une hémoconcentration et une hypoalbuminémie.
Malgré une réhydratation intraveineuse, des stéroides
a haute dose et des vasopresseurs, l'aggravation de
I’'hémoconcentration, accompagnée de signes de souf-
france rénale et pancréatique, nécessite un transfert
aux soins intensifs. Exceptée la présence d’'une gam-
mapathie monoclonale de type IgG kappa, tous les
tests sont négatifs. Les autres potentiels diagnostics
ainsi écartés (tab. 1), on diagnostique un SFCIL.

Pendant les crises, I'interleukine-(IL-)2 n’est pas aug-
mentée, contrairement a I'IL-6 et 'IL-10. L'IL-6 et le «tu-
mor necrosis factor alpha» (TNF-a) sont ensuite dimi-
nués, puis toutes les valeurs reviennent a la normale
lors de la rémission complete. Deux autres événe-

Liste des abréviations

Ang2 Angiopoiétine 2
AMPc Adénosine monophosphate cyclique

AVC Accident vasculaire cérébral

C1INH Inhibiteur de la C1-estérase

GMSI Gammapathie monoclonale de signification
indéterminée

IgA Immunoglobulines de type A

IgG Immunoglobulines de type G

IGIV Immunoglobulines intraveineuses

IL Interleukine

IRA Insuffisance rénale aigué

KDIGO «Kidney Disease: Improving Global Outcomes»

PCR Protéine C réactive

SEPR Syndrome encéphalopathique postérieur réversible

SFCI Syndrome de fuite capillaire idiopathique (ou
systémique)

TNF-a «tumor necrosis factor alpha»

VEGF «vascular endothelial growth factor»
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Tableau 1: Diagnostic différentiel d’'un syndrome de fuite
capillaire idiopathique (modifié selon [3, 5]) et causes d'un
syndrome de fuite capillaire secondaire [2].

Diagnostic différentiel

Choc septique

Syndrome de choc toxique

Angio-cedéme héréditaire ou acquis

Anaphylaxie

Polycythémie vraie

Syndrome néphrotique

Syndrome de Gleich

Pathologie des mastocytes

Tumeurs neuroendocrines

Amyloidose rénale

Causes d'un syndrome de fuite capillaire secondaire

Lymphomes, leucémies, syndrome d’activation
macrophagique

Infections virales ou bactériennes

Médicaments, chimiothérapies

Opérations ou traumatismes

Maladie de Kawasaki

Syndrome d’hyperstimulation ovarienne

ments séveres ont suivi, en octobre 2005, puis en juin
2006 (voir figure S1 dans 'annexe jointe a l'article en
ligne). La prise de théophylline et de terbutaline est
inefficace, en plus d’effets secondaires importants. Des
aolt 2008, la patiente fait des crises presque toutes les
3 semaines. On suspecte un lien avec le cycle mens-
truel mais la pilule contraceptive Cerazette® (désoges-
trel) n’a aucun effet sur les récidives. On tente, en aott
2009, une action sur une potentielle réaction immuni-
taire avec de la loratadine et de la prednisolone, sans
effet. Puis, des septembre 2009, des infusions d'immu-
noglobulines intraveineuses (IGIV) toutes les 3 se-
maines s’averent inefficaces et sont mal tolérées (mé-
ningite irritante aseptique). En décembre 2011, la
patiente fait une 4¢ crise sévere nécessitant une intu-
bation et une fasciotomie des 4 extrémités. Un an plus
tard, la mesure d'une diminution de I'inhibiteur fonc-
tionnel de la Cl-estérase (compatible avec un an-
gio-cedeme héréditaire de type 2) indique la prise
d’icatibant en cas de crise, sans succes. A cette méme
période, un taux insuffisant de vitamine D indique
une supplémentation chez cette patiente déja connue
pour une ostéopénie légere. En février 2013, une infec-
tion par un virus influenza B déclenche une attaque
avec une hypovolémie aigué sévere suivie d'un arrét
cardio-circulatoire. La fonction rénale chute, et la pa-
tiente décompensée par une surcharge volumique
doit étre dialysée en urgence. Puis, pendant 6 se-
maines, aucune crise ne se produit: on se demande si
la dialyse a pu jouer un réle. Malheureusement, des
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mai 2013, les crises s’accélérent et surviennent tous les
3 a5jours, nécessitant une substitution volumique en
ambulatoire. En 2014, la patiente se tourne vers la
médecine naturelle avec notamment un traitement
cranio-sacral et la prise de compléments alimentaires.
Entre une derniere crise en juillet 2015, apres 'opéra-
tion d'une hernie ombilicale, et une légere crise lors
d’une infection virale a influenza A en janvier 2019, la
patiente n'a pas eu d’épisode nécessitant une infusion.
Son insuffisance rénale (stade G3bA2 selon «Kidney
Disease: Improving Global Outcomes» [KDIGO]) reste
stable, la prise de furosémide 1a 2 fois par semaine lui
permet de réguler les légers cedemes périphériques
persistants. Son explication possible a cette nette
amélioration est la prise quotidienne d’Halibut® clas-
sic, fabriqué a partir de foie de morue. Du premier épi-
sode en 2004 jusqu’a fin 2019, la patiente A a fait en
tout 131 crises dont 5 séveres.

Patient B

Le patient B, agé de 38 ans, connu pour une hypothy-
roidie subclinique et des allergies multiples, se pré-
sente en janvier 2011 aux urgences pour une faiblesse
généralisée, des nausées et des paresthésies dans tout
le corps. On mesure une hypotension, une polyglobu-
lie et une hypoalbuminémie. Les diagnostics alterna-
tifs d’état de choc sont exclus et un SFCI est retenu.
L'administration de colloides, d'IGIV en phase aigué et
de vasopresseurs normalisent son profil tensionnel.
Le patient présente plusieurs complications notam-
ment une tamponnade cardiaque, de multiples infarc-
tus de la rate, une insuffisance rénale aigué nécessi-
tant une hémodialyse transitoire, un syndrome
encéphalopathique postérieur réversible (SEPR), un
syndrome des loges aux 4 extrémités nécessitant des
fasciotomies puis des greffes cutanées et enfin une
polyneuropathie séquellaire. Deux ans plus tard, une
infection déclenche une 2¢ crise causant un choc hy-
povolémique (voir figure S2 dans 'annexe jointe a I'ar-
ticle en ligne). Pendant les crises, les IL-6 et IL-10 sont
augmentées, I'IL-2 est normale, puis I'IL-6 et le TNF-a
sont ensuite diminués. On dépiste une immunoglobu-
line monoclonale de type IgG lambda. De plus, une
constellation d’'un déficit immunitaire avec une dimi-
nution des lymphocytes B périphériques, une diminu-
tion des IgGl, des IgG3 et des IgA totales, ainsi qu'une
diminution des anticorps IgG contre les pneumo-
coques, correspond a une hypogammaglobulinémie
commune d’expression variable. Des septembre 2013,
arrivent des récidives modérées avec une hémoconcen-
tration et des cedémes débutants, environ tous les
3 mois, souvent en lien avec une infection virale des
voies respiratoires. En avril 2014, a la suite d’'une aug-
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mentation de la fréquence des crises tous les 5 a
15 jours, une prophylaxie mensuelle avec des IGIV est
planifiée. Mais comme une exacerbation se produit 2 a
3 jours apres chacune des infusions, la prophylaxie est
suspendue. En juillet 2015, on tente un nouveau traite-
ment avec de la prednisone pour 10 jours, ainsi que de
la théophylline et de la terbutaline, un traitement qu'il
prend encore actuellement, accompagné d’acide
acétylsalicylique, d'un traitement homéopathique et
de compléments alimentaires contenant de I'huile de
foie de morue. Le patient reste stable pendant plu-

Tableau 2: Symptomes, signes cliniques et complications d'une crise aigué
d’un syndrome de fuite capillaire idiopathique [4-6].

Symptomes prodromiques

Fatigue inexpliquée

Vertiges

Symptdémes grippaux

Myalgies

Enrouement

Oligurie, urines foncées

Irritabilité

Prise de poids

Symptomes en phase aigué

Nausées, vomissements

Dyspnée

Sensation de soif

Envie de sel

Hypersudation

Rhinorrhées

Larmoiements

Démangeaisons

Arthralgies

Dysphagie

Signes cliniques en phase aigué

Hypotension

Hémoconcentration

Hypoalbuminémie sans albuminurie

Hyperleucocytose

Edemes

Rougeurs

Tachycardie

Tachypnée

Extrémités froides et clampées

Temps de recapillarisation augmenté

Complications

Syndrome des loges/fasciotomie/amputation

Insuffisance rénale

Rhabdomyolyse

Epanchement péricardique/tamponnade

Edéme et dysfonction myocardique

Edéme pulmonaire

Thrombose/embolie pulmonaire

Edeme cérébral

Convulsions, crise d’épilepsie

AVC ischémique

Pancréatite

Neuropathie sensorimotrice/pied tombant
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sieurs mois, de février a septembre 2016. Depuis sep-
tembre 2017, le patient regoit des IGIV en cas de crises,
stabilisant leur fréquence a toutes les 4 a 8 semaines.
En avril 2019, une infection virale des voies respira-
toires cause une 3° crise sévere avec insuffisance
rénale aigué. Connaissant bien sa maladie, le patient
parvient a limiter la sévérité de ses crises en se présen-
tant a 'hopital des les premiers symptomes. En plus
des séances de physiothérapie et d’ergothérapie biheb-
domadaires, le patient fait des exercices journaliers
pour palier la polyneuropathie atteignant ses 4 extré-
mités. Du premier épisode en janvier 2011 jusqu’a fin
2019, le patient B a fait en tout 85 crises dont 3 séveres.

Discussion

Manifestation clinique

Atteignant de manieére pratiquement égale les hommes

et les femmes, le SFCI se déclare en moyenne a l'age de

45 ans, bien que de rares cas pédiatriques et gériatriques

aient été décrits [2]. Il survient en crises aigués, segmen-

tées par des périodes de rémission dont la durée peut
étre trées variable (de quelques jours a plusieurs années).

La présentation clinique est différente selon les indivi-

dus (tab. 2), mais en général elle se compose de 3 phases:

- la phase prodromique, comprenant des signes
non-spécifiques (fatigue, myalgies, nausées, vomis-
sements, douleurs abdominales, diarrhées) et une
prise de poids rapide;

— la phase d’état, caractérisée par des cedémes péri-
phériques, une hypotension artérielle, une tachycar-
die et une oligurie, pouvant se compliquer en un état
de choc selon 'ampleur du déplacement volumique;

- la phase de récupération, avec une normalisation de
la pression artérielle, une polyurie, une disparition
des cedemes et une perte de poids survenant en 5 a
7jours.

Lévolution est parfois dramatique: parmi les complica-
tions, la principale est un syndrome des loges, causé par
I'extravasation et la formation consécutive d'cedemes,
qu'un remplissage massif peut aggraver [2, 4]. On rap-
porte souvent une insuffisance rénale (due a une hypo-
perfusion ou une myoglobinurie secondaire a une
rhabdomyolyse), mais également des épanchements
péricardiques et pleuraux, des thromboses artérielles
ou veineuses avec possible embolie pulmonaire, des
cedemes cérébraux et des convulsions. Dans la phase
de récupération, les complications sont dues a la sur-
charge liquidienne du secteur interstitiel dans le sec-
teur vasculaire, causant des épanchements péricar-
diques et des cedemes pulmonaires.
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Pathogeneése

Le SFCI peut se déclencher dans le cadre d'un épisode
infectieux, surtout des voies respiratoires, en période
péri-menstruelle, ou est provoqué par un effort phy-
sique intense. Les mécanismes menant a la fuite de li-
quide intravasculaire dans les tissus interstitiels restent
inconnus, une composante inflammatoire est cepen-
dant souvent présente. Deux études récentes n'ont pas
pu démontrer une variation partagée de nucléotides
pouvant expliquer le phénotype du SFCI [7, 8].

Une élévation de I'IL-6 et de I'IL-10 a été mise en évi-
dence pendant les crises de nos 2 patients, alors que la
littérature rapporte également l'élévation d’autres
cytokines ou facteurs inflammatoires [2, 4]. L'IL-2 in-
duit la libération de cytokines, menant a une hyper-
perméabilité capillaire et une diminution de la résis-
tance vasculaire [2]. Les patients n’ayant pas tous le
méme profil cytokinique, la fuite capillaire pourrait
étre un symptome commun a un groupe hétérogéne
de troubles [3]. Il est intéressant de relever que la
bradykinine, I'histamine, les prostaglandines et les
protéines du complément, connues pour augmenter la
perméabilité capillaire, ont des valeurs normales dans
le SFCI [3]. Il coexiste chez 85-95% des personnes
atteintes [9], a 'instar de nos 2 patients, une immuno-
globuline monoclonale (essentiellement de type
kappa), présente dés le début ou se déclarant en court
d’évolution, qu'on associe alors a une gammapathie
monoclonale de signification indéterminée (GMSI)
[2, 4]. Absente dans les cas pédiatriques, la GMSI ne joue
probablement pas un role pathogénique central [10, 11].
Des IgG purifiées ne déclenchent a elles-seules pas la
meéme réaction que du sérum prélevé en crise [11,12]. La
fonctionnalité des cellules endothéliales in vitro est al-
térée en présence de sérum de patients en crise seule-
ment. Des facteurs solubles réduiraient le nombre de
cadhérines vasculaires endothéliales dans les jonc-
tions adhérentes, créant un espace entre les cellules et
permettant ainsi une fuite duliquide dans les tissus in-
terstitiels [11]. Le «vascular endothelial growth factor»
(VEGF) et 'angiopoiétine 2 (Ang2) parfois augmentés
durant les crises pourraient y jouer un réle [12]. Aucune
anomalie structurelle persistante n’a pu étre mise en
évidence: le dysfonctionnement de la barriere endo-
théliale serait donc réversible [3].

Depuis que nos 2 patients prennent des compléments
alimentaires contenant de I'huile de foie de morue et
notamment de la vitamine D, leur état s’est amélioré,
surtout celui de la patiente A qui n’a pas fait de crise
pendant 4 ans. Des études récentes ont prouvé que la
vitamine D a un effet stabilisant sur les cellules endo-
théliales en renforcant les jonctions intercellulaires et
en inhibant I'effet déstabilisant de facteurs inflamma-
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toires, tels que les IL-1 et TNF-a [13]. A noter que ces 2
facteurs sont augmentés pendant les crises de certains
patients souffrant de SFCI [2, 4]. D’autres études ont
montré que la vitamine D promeut la régénérescence
vasculaire et qu’elle pourrait réguler le dysfonctionne-
ment endothélial dans les maladies cardiovasculaires
[14-16]. De plus amples recherches sont nécessaires
pour déterminer si la vitamine D agit également sur le
dysfonctionnement endothélial du SFCI.

Diagnostic

En dehors des crises, les examens biologiques stan-
dards sont sans particularité. Il n’existe aucun biomar-
queur ni signe pathognomonique, la triade d’hypoten-
sion, hémoconcentration et hypoalbuminémie (voir
tableau S1 dans 'annexe jointe a I'article en ligne) suffit
au diagnostic d’exclusion (fig. 1). Le SFCI est souvent
faussement diagnostiqué comme un choc septique ou
une anaphylaxie du fait de leur image clinique sem-
blable (tabl. 1). Une élévation de la tryptase plaide plu-
tot pour une anaphylaxie (activation mastocytaire),
alors qu'un taux et une fonctionnalité de I'inhibiteur
de la Cl-estérase (C1 INH) dans les normes excluent un
angio-cedéme acquis ou héréditaire [9]. Un SFCI peut
également étre secondaire a une autre pathologie
(tab. 1), mais la distinction n’est pas toujours simple.
Dans le cas d'une cause secondaire, la fuite capillaire
atteint également les poumons (dans le SECI ils sont
primairement épargnés), 'hémoconcentration n’est
pas aussi marquée et I'événement est le plus souvent
unique. Dans le SFCI, les crises sont récidivantes, la
conscience persiste malgré une pression artérielle tres
basse, et une GMSI est mise en évidence dans la majo-
rité des cas [1, 2].

Prise en charge thérapeutique

Actuellement, aucun médicament spécifique n’a fait
preuve de son efficacité, la prise en charge reste donc
principalement symptomatique, basée sur des faits
expérimentaux et des rapports de cas. Souvent les
patients sont pris en charge selon les directives valables
pour un choc septique, mais un remplissage massif
peut aggraver les cedémes et précipiter un syndrome
des loges [3]. Des vasopresseurs associés a des bolus de
colloides rapidement infusés sont préférables a des
infusions continues de cristalloides (tab. 3) [1, 3, 4]. Les
colloides avec leur plus grand poids moléculaire restent
dansl'espace intravasculaire et aident au maintien dela
pression oncotique [3]. Une oxygénation soutient le tra-
vail respiratoire qui est augmenté en compensation a
l'acidose causée par I'hypoperfusion tissulaire. Une sur-
veillance trés stricte est essentielle, afin de détecter la
survenue de complications [1, 3, 4]. Une diminution de
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Figure 1: Algorithme diagnostique lors d’une hypotension aigué inexpliquée (modifié selon [9]: Xie Z, Chan E, Yin Y, Ghosh CC,

Wisch L, Nelson C, et al. Inflammatory Markers of the Systemic Capillary Leak Syndrome (Clarkson Disease). J Clin Cell Immu-
nol. 2014;5:1000213. doi: 10.4172/2155-9899.1000213. © 2014 Xie Z, et al.).

Dans le syndrome de fuite capillaire idiopathique (SFCI), I'hypotension et I’'hnémoconcentration ne répondent pas bien a la réhy-
dratation qui peut méme aggraver les cedemes. La créatinine est souvent élevée, signe d'une insuffisance rénale aigué (IRA). La

protéine C réactive (CRP) suggeére une infection si elle est supérieure a 20. Le SFCIl est de forme chronique lorsque I’'hypoalbu-

minémie et les cedéemes ne disparaissent pas entre les crises [15]. Hb: hémoglobine.

I’hémoconcentration et du besoin en liquide nécessaire
au maintien d'une perfusion adéquate des organes
marque la transition entre les phases d’extravasation et

Tableau 3: Prises en charge lors de crises aigués et traitements prophylactiques
along terme.

Solution de colloides [1, 3, 4]

Vasopresseurs [1, 3, 4]

Traitements en crises

Oxygénothérapie [3]

Diurétiques [10, 11]

Eventuellement IGIV [2-4, 6]

Anticoagulation (si risque de thromboses) [4]
Fasciotomie (si syndrome des loges) [4]
Ultrafiltration (si insuffisance rénale) [10, 11]

Traitements prophylactiques  IGIV (1-2 g/kg de poids corporel) [1, 2, 6]

Terbutaline 400 a 1600 mg/j (but: concentration sérique
de 10-20 mg/dl) [4]

Théophylline 20-25 mg/j [4]

Prednisone [5]

Inhibiteur des leucotriénes (montélukast, zafirlukast) [5]

IGIV: Immunoglobulines intraveineuses.
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de récupération. Le traitement se transforme alors en
une prise de diurétiques visant a prévenir la surcharge
volémique et la survenue d'cedémes pulmonaires. Une
ultrafiltration peut étre nécessaire chez les patients en
insuffisance rénale [10, 11].

Différents traitements ont été testés en phase aigué
tout comme en prophylaxie (tab. 3). Notamment des
substances pharmacologiques élevant le taux d’ adéno-
sine monophosphate cyclique (AMPc) intracellulaire,
telles que les agonistes B-adrénergiques (terbutaline) et
les inhibiteurs de la phosphodiestérase (théophylline)
qui stabilisent les VE-cadhérines dont la fonction est
de fortifier les jonctions adhérentes entre les cellules
[12]. L'utilisation de la prednisolone chez la patiente A
s’est révélée inefficace. La littérature rapporte une po-
tentielle modulation des cytokines par des steroides
en phase aigué [4, 5]. Du montélukast a remarquable-
ment réduit la fréquence et la sévérité des crises chez
un patient agé de 4 ans [5], chez notre patiente A, il a été
inefficace. Une modulation de I'élévation du VEGF et de
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I'’Ang2 pourraient potentiellement palier a la dysfonc-
tion endothéliale réversible [12]. Des IGIV ont été effi-
cientes pour traiter des crises aigués ou en prophylaxie
[4, 6], malheureusement pas chez nos 2 patients. Souf-
frant d'un méme syndrome, leurs statuts immunolo-
giques different. En effet, le patient B a un déficit immu-
nitaire qui le rend facilement sujet aux infections,
contrairement a la patiente A, chez qui aucune anomalie
immunitaire n'a été dépistée. Dans la littérature, au-
cun cas analogue de SFCI avec une immunodéficience
explicite n'a été trouvé. Les IgG par leur haut poids
moléculaire (150 000 Daltons) augmentent la pression
oncotique et minimisent ainsi la fuite de liquide hors
des capillaires [2, 3]. 11 est possible que des molécules
plus grosses, comme les IgM, obtiennent un meilleur
effet [4]. En outre, les IGIV modulent la prolifération et
la sélection des lymphocytes, ce qui réduit la cascade
du complément et lalibération de cytokines. Non-asso-
ciées a une augmentation de la survie lorsqu’elles sont
utilisées en phase aigué, mais pouvant réduire la fré-
quence des attaques, les IGIV doivent étre utilisées
avec prudence en prophylaxie [3]. La dose et la durée
optimale du traitement restent encore a définir. La lit-
térature actuelle préconise un traitement mensuel

L'essentiel pour la pratique

e «3 H»: hypotension, hémoconcentration, hypoalbuminémie.

e Un remplissage massif est inapproprié en cas de syndrome de fuite ca-

pillaire idiopathique. Des vasopresseurs associés a des bolus de col-

loides rapidement infusés sont préférables a des infusions continues de

cristalloides. Puis, une fois la diurese normalisée, des diurétiques (et une

ultrafiltration en cas d’insuffisance rénale) aident a prévenir la surcharge

volumique.

e Une mesure réguliére de I'hématocrite permet de suivre |'évolution (ag-

gravation de la fuite capillaire ou transition en phase de récupération)

et de prévenir les complications.
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avec 2 g/kg de poids corporel pouvant étre réduitalg/
kg selon I'évolution [3, 11]. La «Mayo Clinic» a rapporté
une disparition des symptomes grace a une plas-
maphérese [5]. Il est intéressant de relever que notre
patiente A n’a pas subi de crise durant la période ou elle
était sous dialyse. La pathogeneése exacte du SFCI n’est
pas expliquée, mais il pourrait se trouver dans le sang
des fragments ou restes métaboliques de pathogenes,
de cellules ou du complément qui pourraient étre épu-
rés par la dialyse ou la plasmaphérese.

Pronostic

Le pronostic du SFCI est incertain, on estime cependant
untaux de survie a5 ans de 70% [4]. Le risque de progres-
sion de la GMSI en myélome multiple est de 1% par an,
similaire a une population avec une GMSI seule [4, 5].

Conclusion

Malgré sa gravité, le SFCI caractérisé par une prise de
poids rapide avec des cedémes, une hypotension arté-
rielle, une hémoconcentration et une hypoalbuminé-
mie paradoxale reste treés peu connu dans le monde
médical. Le diagnostic se fait souvent tardivement,
aggravant le pronostic et la morbidité. Une meilleure
compréhension de la physiopathologie de ce syndrome
est primordiale au perfectionnement des traitements
actuels qui restent principalement symptomatiques.
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