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Kapillärläckagesyndrom innebär att kapillärerna inte 
längre håller tätt och plasma extravaserar (Figur 
1). Detta kan leda till uttalad hypovolemi och chock. 
Tillståndet kan vara sekundärt (exempelvis relaterat 
till sepsis, kirurgi eller läkemedel) eller idiopatiskt 
[1]. Idiopatiskt systemiskt kapillärläckagesyndrom 
(SCLS) karaktäriseras av återkommande episoder av 
hypovolemi, polycytemi och hypoalbuminemi, van-
ligen hos tidigare friska individer [2-4]. Syndromet är 
ovanligt och incidensen okänd [1, 5]. Det beskrevs först 
1960, och sedan dess har cirka 260 fall beskrivits glo-
balt [6]. Sjukdomsförloppet beskrivs som trifasiskt: 1) 
prodromalfas med diffusa symtom, 2) chockfas med 
uttalad hypovolem chock, 3) återhämtningsfas med 
övervätskning och lungödem [7]. Symtombilden kan 
initialt variera från trötthet och influensaliknan-
de symtom till snabbt progredierande hypovolem 
chock [1, 8, 9]. Behandlingen består av stöttning av vi-
tala funktioner, resuscitering med kristalloid vätska, 
vasoaktiva läkemedel samt specifik behandling med 
steroider och eventuell behandling med intravenöst 
immunglobulin (IVIg) [9, 10]. Tre tidigare fall har rap-
porterats i Sverige, det senaste 2010 [2, 10]. 
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Dag 1 
En tidigare frisk och vältränad man i 60-årsåldern an-
kom med ambulans till akutmottagningen vid 11-ti-
den på grund av flera svimningar under morgonen 
och föregående dag. På grund av svårigheter att mäta 
syresättningen prehospitalt kopplades 15 l/min syrgas 
på mask. På akutmottagningen konstaterades att pa-
tienten var vaken och talbar samt respiratoriskt (and-
ningsfrekvens 14/min, saturation 100 procent på 15 l/
min) och cirkulatoriskt (blodtryck 120/100 mm Hg, re-
gelbunden puls 87 slag/min) stabil. I status noterades 
perifier kyla och cyanos. Initial arteriell blodgasanalys 
(Tabell 1) visade förhöjd hematokrit och erytrocytos 
(Hb 211 g/l). Av anamnesen framgick att patienten 
haft en förkylning föregående vecka. Det höga blod-
värdet och synkope ingav initialt klinisk misstanke 
om tromboembolisk komplikation, alternativt poly-
cytemia vera. Lungembolism uteslöts med en invänd-
ningsfri DT-angio, och patienten lades in på medicinsk 
klinik med arbetsdiagnosen ortostatisk synkope, de-
hydrering och misstanke om polycythaemia vera. 

Vid 20-tiden försämrades patientens tillstånd. Han 
var vaken och orienterad och respiratoriskt stabil 
(normal andningsfrekvens, inga avvikande fynd vid 
lungauskultation), men saturationen gick ej att mäta 
på grund av nedsatt perifer perfusion. Blodtrycket var 
omätbart, den kapillära återfyllnadstiden förlängd 

och händer och fötter var cyanotiska. En venös blod-
gasanalys (Tabell 2) visade uttalad metabol acidos och 
erytrocytos (Hb 250 g/l), och patienten befann sig i 
chock. Han förflyttades till Iva för vidare vård. På Iva 
gjordes en blodgasanalys och ankomstprov togs (Ta-
bell 1). Vätskeinfusion och vasopressorbehandling in-
itierades. Den initiala arbetsdiagnosen septisk chock 
kom tidigt att omvärderas grund av avsaknad av in-
fektionsparametrar. Transtorakalt ultraljud visade 
hypertrof och hyperdynamisk vänsterkammare. He-
modynamisk övervakning visade hög perifer vasku-
lär resistans och låg hjärtminutvolym. Läget sam-
manfattades som oklar chock, erytrocytos och hypo-
albuminem, och diagnosen idiopatiskt kapillärläcka-
ge nämndes. Trots massiv vätsketillförsel (kumulativ 
vätskebalans +24 kg) utvecklades behandlingsrefrak-
tär metabol acidos, laktatemi, hemokoncentration 
och anuri, varpå kontinuerlig dialys initierades strax 
före midnatt. 

Dag 2
Under de tidiga morgontimmarna drabbades patien-
ten av andningssvårigheter som övergick i medvets-
löshet och krampanfall. Kortvarig och framgångsrik 
HLR utfördes och patienten intuberades. Ett flertal in-
fusioner av vasopressorer (vasopressin, metyltionin, 
adrenalin) påbörjades, och stigande doser krävdes för 
att försöka uppnå ett adekvat blodtryck. Under för-
middagen misstänktes diagnosen kapillärläckagesyn-
drom, och behandlingsstrategin reviderades. Vätske-
terapin ändrades till albumin och plasmainfusioner. 
Antiinflammatorisk behandling i form av kortison 
samt teofyllin sattes in. Behandling med immunglobu-
liner diskuterades, men patientens tillstånd försämra-
des innan behandlingen kom till stånd. Extrakorpore-

HUVUDBUDSKAP
b Vid tecken till hypotension och förhöjda nivåer av 
hemoglobin i kombination med hypoalbuminemi hos tidi­
gare frisk patient bör diagnosen idiopatiskt systemiskt 
kapillärläckagesyndrom övervägas.
b Vid misstanke om idiopatiskt systemiskt kapillärläck­
agesyndrom bör övervakning på högre vårdnivå, såsom 
intermediär- eller intensivvårdsavdelning, övervägas för 
att kontrollera förloppet i tidigt skede.
b Behandlingen innefattar stöd av vitala funktioner ge­
nom vätskeresuscitering, vasoaktiva läkemedel, tillförsel 
av steroider och eventuellt intravenösa immunglobuli­
ner.

»Huruvida 
vår patient 
hade SCLS  ... 
har ej kunnat 
fastställas.«



2
Läkartidningen 
2026

FALLBESKRIVNING

al membranoxygenering (Ecmo) övervägdes, men be-
dömdes ej gynna förloppet, då patienten var hjärtfrisk 
och den låga hjärtminutvolymen bedömdes sekundär 
till uttalat kapillärläckage. Trots maxdos av respektive 
vasopressor och extrem vätsketillförsel (+28 kg sedan 

inläggning) kunde cirkulationen aldrig stabiliseras. Vi-
dare behandling bedömdes utsiktslös. Livsuppehållan-
de behandling avbröts, och patienten avled.

DISKUSSION
Diagnostik 
Fallet beskriver en tidigare frisk man som avled i ka-
pillärläckagesyndrom utan någon tydlig utlösande 
faktor. Vid sekundärt kapillärläckagesyndrom har in-
sjuknandet föregåtts av någon sorts utlösande faktor 
[1, 11-13]. I vårt patientfall saknades sådan, varför miss-
tanken om SCLS stärktes. En förkylning noterades en 
vecka före vårdtillfället, och PCR identifierade 2 sor-
ters virus (influensa B och corona), vilka kan påvisas 
långt efter exponering. Infektionsläkare bedömde att 
virosen inte påverkade vårdförloppet. Prodromalfasen 
av SCLS kan innefatta ospecifika infektionssymtom, 
vilket kan försvåra initial handläggning och diagnos-
tik [6]. För att komma närmare en slutgiltig diagnos 
genomfördes en klinisk obduktion. Prov visade aktive-
ring av komplementsystemet via både den klassiska 
och den alternativa vägen. Elektrofores påvisade låga 
nivåer av koagulationsfaktorer, immunglobuliner och 
albumin. Hypoalbuminemi är vanlig hos intensivvår-
dade patienter; dock illustrerade proven ovan ett ex-
tremt kapillärläckage, då även betydligt större mole-
kyler än albumin läckt ut från blodbanan. Huruvida 
vår patient hade SCLS eller sekundärt kapillärläckage-
syndrom har ej kunnat fastställas.

Avancerad diagnostik
Specifika prov för att påvisa diagnosen saknas; mar-
körer för endotelskada, såsom angiopoetin-2 och syn-
dekan-1, tillsammans med hemokoncentration och 
hypoalbuminemi kan vägleda diagnostiken. Utöver 
detta kan bedömning av mikrocirkulationen göras 
med videomikroskopisk teknik för visualisering av 
mikrocirkulationen (sidestream dark field imaging, 
SDF), där cirkulationen kan mätas i realtid [4]. SCLS 
kännetecknas av störningar i mikrocirkulationen, och 
vår patient visade totalt upphörd mikrocirkulation.

Behandling
En etablerad standardbehandling av SCLS saknas 
[14], varför behandlingen blir symtomatisk. I det aku-
ta skedet stöttas vitala funktioner genom syrgasbe-
handling, andningsstöd, adekvat vätskeresuscitering 
och vasoaktivt stöd. Dock riskerar överdriven vätske-
resuscitering att leda till uttalade ödem, och använd-
ning av vasokonstringerande läkemedel kan förvärra 
vävnadens befintliga hypoperfusion [7]. Denna svå-
ra balansgång illustreras av vårt fall, där man trots 
vätskeresuscitering inte lyckades uppehålla adek-
vat cirkulation. Trots svag evidens kan IVIg-behand-
ling, som används profylaktiskt, övervägas i det aku-
ta skedet [15]. Optimal dos i det akuta skedet saknas. 
NHS England rekommenderar sedan december 2025 
en startdos på 1–2 g/kg [16]. Detta är en högre startdos 
än tidigare beskrivet i Läkartidningen av Wålinder et 
al [10]. Behandling med teofyllin eller terbutalin kan 
övervägas för att minska kärlpermeabiliteten [17]. 

Klinisk signifikans
Enligt Socialstyrelsens statistikdatabas har totalt 39 
personer avlidit under perioden 1997–2024 [18] hos vil-

TABELL 1. Arteriell blodgasanalys vid ankomst till akutmottagning, vid an­
komst till intensivvårdsavdelning och den sista gjorda blodgasanalysen

Arteriell blodgas­
analys vid ankomst 
till akutmottagning

Arteriell blod­
gasanalys vid 

ankomst till Iva

Sista  
arteriella 

blodgasanalys
Referens­

värden

pH 7,42 7,09 7,14 7,35–7,45 

pCO2 (kPa) 4,3 3,4 3,3 4,6–6,0 

pO2 (kPa) 47,7 73,3 11,3 9,6–13,9 

BE (mmol/l) –4 –20,3 –19,3 –3 till 3 

Laktat (mmol/l) 1,2 11,7 17 0,5–0,16

EVF (l/l) 0,60 – – 0,39–0,50

Hb (g/l) 197 230 154 130–170

CRP (mg/l) – 2,2 – <5 

LPK (×109) – 12,2 – 3,5–9,0
BE: basöverskott, EVF: erytrocytvolymfraktion

TABELL 2. Venös blodgasanalys då patienten försämrades på avdelningen 

Venös blodgas vid försämring kl 20 Referensvärden

pH 7,15 7,35–7,45 

pCO2 (kPa) 9,1 4,6–6,0 

pO2 (kPa) 2,8 9,6–13,9 

BE (mmol/l) -4,9 –3 till 3 

Laktat (mmol/l) 6,8 0,5–0,16

EVF (l/l) 0,76 0,39–0,50

Hb (g/l) 250 130–170 

h Både SCLS och sepsis leder till skada på glykokalyx och ökad kärlpermeabiltet, vilket ger kapillär-
läckage. Vid SCLS är kapillärläckaget omfa�ande, då både albumin och stora molekyler extravaserar. 
Vid SCLS ses även inflammation och vasokonstriktion, till skillnad från vid sepsis, som ger inflamma-
tion och vasodilatation.

FIGUR 1. Kapillärer vid systemiskt kapillärläckagesyndrom 
(SCLS, till vänster), normalt (mi�en) och vid sepsis (till höger)
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ka SCLS bedömts ha bidragit till döden, vilket ger en 
incidens på 1,4 fall per år. Huruvida detta täcker samt-
liga fall av SCLS är ej känt, då symtombilden kan lik-
na exempelvis septisk chock, varför dödsorsaken kan 
vara felregistrerad. Den kliniskt aktiva läkaren bör 
överväga SCLS då patienten uppvisar triaden hypo-
tension (blodtryck <90 mm Hg), erytrocytos (>170 g/l) 
och hypoalbuminemi. Behandlingen är symtomatisk: 

stöttning av vitala funktioner, vätskeresuscitering, 
vasopressorstöd, steroider och eventuellt IVIg. s

b Chat GPT version 5.2 har använts för att språkgranska den 
engelska sammanfattningen. 

b Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.

Citera: Läkartidningen. 2026;123:26029. doi: 10.65868/URRP6393
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SUMMARY
Idiopathic systemic capillary leak syndrome – a rare 
but serious differential diagnosis in the hypovolemic 
patient
Idiopathic systemic capillary leak syndrome (SCLS) 
is a rare, life-threatening cause of hypovolemic 
shock characterized by hemoconcentration, 
hypoalbuminemia, and acute hypovolemia due to 
plasma extravasation. It should be suspected in patients 
presenting with unexplained hypotension and markedly 
elevated hemoglobin levels, often following nonspecific 
prodromal symptoms such as malaise. Management 
is supportive and includes aggressive crystalloid 
resuscitation, vasopressor therapy, corticosteroids, 
and intravenous immunoglobulins. Owing to the risk 
of rapid hemodynamic deterioration and multi-organ 
failure, intensive care monitoring is essential. We report 
a previously healthy middle-aged man with recent upper 
respiratory tract infection and syncope who developed 
fulminant SCLS with refractory shock and died despite 
intensive care treatment.


