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Silotoraksin eslik ettigi bir lenfatik displazi sendromu

Lymphatic dysplasia syndrome with chylothorax: a case report
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Ozet

Lenfédem lenf akiminin yetersizliginden kaynaklanan ve genellikle ekstremitelerde 6dem ile kendini gdsteren
bir hastaliktir. Primer lenfédem ise lenfédemin nadir gorilen nedenlerinden birisi olup yenidogan déneminde
baslayabilecegi gibi daha ge¢ dénemlerde de bulgu verebilir. Ergenlik ddneminde baglayan ve lenfédem prekoks
olarak adlandirilan durum primer lenfédemin en sik gorulen formudur. Tani lenfédem yapan diger hastaliklarin
diglanmasi ile konulur. Primer lenfédem tanisi olan olgularda plevra, perikard ya da peritonda (lglncl
bosluklarda) efflizyon saptanmasi lenfatik displazi sendromu olarak tanimlanir. Bu yazida, her iki bacakta 6dem
yakinmasi ile basvuran, sag akcigerde silotoraks saptanan ve lenfédem prekoks / lenfatik displazi sendromu
tanisi alan 14 yasindaki kiz olgu nadir gérilen bir durum olmasi nedeniyle sunulmustur.
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Abstract

Lymphedema is a disease that is caused by the blockage of flow of lymph and is generally characterized with
swelling (edema) in the extremities. Primary lymphedema which is rarely seen can develop either at birth or
symptoms can begin at puberty and is known as lymphedema praecox. Lymphedema praecox is the most
common form of primer lymphedema and is diagnosed by the exclusion of secondary causes. Lymphatic
Dysplasia Syndrome is defined as primary lymphedema with effusion in the third spaces of the body such as
the pleura, pericardium and peritoneum. In this article, we present a rare case of a 14 year old girl who was
diagnosed with lymphedema praecox/lymphatic dysplasia syndrome because she had edema in both her lower
extremities and chylothorax in her right lung.
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Giris bildirilmistir [2]. Hastaligin tanisi klinik bulgular
. ] o ile konur. Bununla birlikte, taniy! desteklemede
Lenfodem, lenf akimindaki yetersizlikien enfosintigrafi yardimei olabilir [2—4]1. Ayirici
kaynaklanan ve genellikle ekstremitelerde  (an,4a sekonder lenfédem, hipotroidi, vaskiiler

olusan o6dem olarak tamimlanir. Yumusak  yetmezlik, kollajen doku hastaliklari ile bébrek
dokuda lenf sivisinin birikimine bagli, genellikle ve karaciger hastaliklari  distnilmelidir.

alt ekstremitelerde ~ sislik meydana gelir.  gekonder lenfédem nedenleri arasinda travma,
Kadinlarda daha sik gordlur ve genellikle tek  gnfeksiyon, cerrahi girisimler, metastatik malign

taraflidir [1]. Lenfédem primer ve sekonder
olarak ikiye ayrilir. Primer lenfédem nadir
gorulen bir durumdur. Semptomlar dogumdan
itibaren var olabildigi gibi daha ileri yaglarda
da baslayabilir. Ergenlik déneminde baslayan
lenfédem prekoks primer lenfédemin en sik
gorulen formudur. Primer lenfddemde genetik
yatkinlik ve otozomal dominant gegis olabilecegi

hastaliklar, bazi sendromlar (Klippel-Trenaunay
sendromu,  Turner  sendromu, Noonan
sendromu) ve lenfanjiyosarkom yer alir.

Primer lenfddem tanisi alan olgularda
plevra, perikard ya da peritonda (lUglUncl
bosluklarda) lenfatik sivi toplanmasi lenfatik
displazi sendromu olarak tanimlanir [5]. Plevral
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boslukta lenfatik sivi biriktiginde silotoraks
olarak adlandiriir ve c¢ocuklarda plevral
eflizyonun nadir bir nedenidir. Bu yazida, her
iki bacakta 6dem yakinmasi ile basvuran, sag
akcigerde silotoraks saptanan ve lenfédem
prekoks-lenfatik displazi sendromu tanisi alan
14 yasindaki bir kiz olgu sunulmustur.

Olgu

14 vyasindaki kiz olgu, Ozellikle ayakta
durmakla artan her iki alt ekstremitede 6dem
yakinmasi ile basvurdu. Hastanin dykisinde
bu yakinmalarin 4 yildir devam ettigi, yaklasik
2 yil 6nce sol bacakta kizariklik, sislik ve agri
nedenliyle hekime basvurdugu ve lenfanjit/sellilit
tanisi aldigi, analjezik ve antibiyotik tedavisi
kullandigi  6égrenildi. Ozgegmisinde, yaklagik
bir ay 6nce 0Oksurlk, ates yakinmasi nedeni ile

akciger enfeksiyonu tanisi aldi§i ve antibiyotik
tedavisi kullandigi belirtildi. Soyge¢misinde
anne ve babanin 3. derecede kuzen oldugu
ogrenildi. Fizik muayenesinde; agirlik 53.5 kg
(25-50 persantil), Boy 161 cm (50 persantil),
kardiyak nabiz 66/dk, solunum sayisi 16/dk,
vicut sicakligi 36.6°C, kan basinci 121/56 mm
Hg saptandi. Boyun bakisinda tiroid bezi evre 1
guatr ile uyumlu olarak degerlendirildi. Solunum
sistemi muayenesinde solunum sesleri sag
akciger bazalinde azalmis olup bilateral alt
ekstremitede gode birakmayan 6dem saptandi.
Diger sistem muayenelerinde patolojik bulgu
yoktu. Yapilan laboratuar incelemelerinde,

hemogram, biyokimya, akut faz belirtegleri
(sedimentasyon hizi, CRP) ve tam idrar analizi
normal sinirlarda saptandi. Postero-anterior ve
lateral akciger grafisinde sag akcigerde masif
plevral sivi izlendi (Sekil 1A,1B).

Sekil 1. A Posterioanterior akciger grafisi; Sag diafragma goélgesi normalden yiksek, posterior
kostofrenik sinus oblitere, major fissir boyunca yukariya kadar uzanan plevral efiizyon, subpulmonik
sivi izlenmektedir. B Yatar pozisyonda ¢ekilen akciger grafisinde plevra sivi izlenmektedir.

Solunum sikintisi gézlenmeyen olguda alt
ekstremitede 6dem yapabilecek hastaliklarin
ayirict tanisinin yapilmasi planlandi. Kitlesel
basiya bagli olabilecek nedenlerin dislanmasi
amaciyla yapilan karin ultrasonografisi (USG)
normal olarak degerlendirildi. Tiroid hastaliklari
acisindan, tiroid fonksiyon testleri (T3, T4,
TSH) normal sinirlarda saptandi. Ancak tiroid
otoantikor diizeyleri anti-T>3000 [U/ml (0-40
[U/ml) anti-M:806 IU/ml (0-35 IU/ml) yulksek
saptanmasi lizerine olguya tiroid ultrasonografisi
(USG) yapildi ve Hashimato tiroiditi ile uyumlu
olarak degerlendirildi. Ancak hastada hipotroidi
olmadig! icin 6dem tiroidit disinda bagska
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hastaliklara bagl olabilecegi dusunuldo.
Odeme neden olabilecek romatolojik hastaliklar
acisindan bakilan kan immunoglobulinler,
kompleman dulzeyleri, romatoid faktor (RF),
antindkleer antikor (ANA) ve profili, anti dSsDNA
normal sinirlarda saptandi. Bobrek ve karaciger
hastaliklarini degerlendirmek icin istenen 24
saatlik idrarda protein, kan biyokimyasinda total
protein-albumin duizeyleri ve kanama diatez
testleri normal sinirlardaydi. Elektrokardiografi
(EKG), telekardiyografi ve ekokardiografi (EKO)
normal olan olguda kalp hastaliklari diglandi. Alt
ekstremite vendz doppler USG’sinde patolojik
bulgu saptanmadi.
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Hastada saptanmis olan plevral eflizyona
eslik edebilecek patolojiler acisindan cekilen
toraks bilgisayarli tomografide (BT) sag
hemitoraksta maksimum genisligi 8.8 mm
olarak olgilen plevral eflizyon disinda 6zellik
yoktu. Hastaya tani ve tedavi amaciyla
torasentez islemi uygulandi. Torasentezde 400
cc siléz gérinimde sivi direne edildi ve hastaya
toraks tipu takildi (Sekil 2,3a,3b). Sivinin
analizinde ph:7.4, Pandy (++++), trigliserid
1000 mg/dl, protein miktari &lgllemeyecek

kadar yuksek, plevral sivi LDH/serum LDH
orani 0.66 olarak saptandi. Plevradan alinan
sivi eksuda-silotoraks olarak degerlendirildi.
Plevral sivida asido rezistan bakteri (ARB) testi
negatift. Sivinin  bakteriyolojik (mikobakteri
dahil), mikolojik kulturlerinde tGreme olmadi ve
parazitolojik incelemesi negatif olarak saptandi.
Plevral efiizyondan yapilan diger tetkiklerde ise
romatoid faktor, antinikleer antikor ve adeozin
deaminaz (ADA) normal sinirlardaydi. Sitolojik
incelemede malign hiicre izlenmedi.

Sekil 2. Torasentez sonrasi gekilen kontrol akciger grafisi. Akciger grafisinde sivinin belirgin olarak

dizeldigi gérulmektedir (ok).

Sekil 3. A Toraks tupunde sil6z vasifli sivi (ok) izlenmektedir. B Toraks tlipu yerlesimi

Silotoraks ve lenfédem yapabilecek diger
sistemik nedenlerin diglanmasi ile olguya primer
lenfédem (lenfédem prekoks)tanisikonuldu. Tani
icin mutlak sart olmamasina karsin, klinik taniyi
desteklemek amaciyla istenen lenfosintigrafi
incelemesi tlkemizde gerekli kontrast maddenin
uzun suredir olmamasi nedeniyle yapilamadi.
Toraks tipu takilan olgunun oral alimi kesilerek
total parenteral nutrisyon ve somatostatin (10
mcg/kg/saat) tedavisi baslandi. Toraks tipu

uygulamasindan 14 gun sonra drenaji kesilen
hastanin somatostatin tedavisine devam edildi.
Bir ay sonra olgunun diyeti orta zincirli yag
asitleri igerecek seklinde oral beslenme baslandi
ve somatostatin tedavisi sonlandirildi. Agizdan
beslenme baslandiktan 5 gin sonra toraks
tipunden sivi drenaji olmamasi nedeniyle
toraks tlplU cekildi. Yakinmasi olmayan hasta
poliklinik kontrollerine gelmek Uzere taburcu
edildi.
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Tartisma

Primer lenfédem nadir gérilen bir lenfédem
nedeni olup, tani diger nedenlerin digslanmasi ile
konur. Literatirde daha dnce bildirilen olgularin
cogunlugu sekonder lenfédem olgulandir
[6—8]. Yapilan genis bir calismada, hastalarin
%72’si sekonder lenfédem olarak bildirilmistir
[6]. Primer lenfddem konjenital olabilir ya da
semptomlar daha ileri yaglarda baglayabilir.
En sik gorulen formu olan lenfédem prekoks,
puberte doneminde baslayabilirse de 35 yasina
kadar asemptomatik de olabilir. Bizim olgumuzda
klinik semptom ve bulgular 10 yasinda ortaya
¢cilkmis olup 14 vyasinda lenfédem prekoks
tanisi konulmustur. Ulkemizden Uzun ve ark
[9] olgumuza benzer sekilde alt ekstremitede
primer lenfédem saptanmis olan 12 yasinda bir
kiz olgu bildirmislerdir. Ancak primer lenfédem
olgularinin her vyasta ortaya c¢ikabilecegdi
unutulmamalidir [10,11].

Primer lenfédemin tanisi diger nedenlerin
diglanmasi ile konulmaktadir. Goruntileme
yontemlerinden lenfosintigrafinin diger lenfédem
nedenlerin diglanmasinda yardimci olabilecegi
bildiriimektedir [8,12]. Primer lenfédemin ayirici
tanisinda sekonder lenfédem, akut derin ven
trombozu, bazi genetik sendromlar, hipotroidi,
renal protein kaybi, karaciger fonksiyon
bozukluklari, vaskuiler yetmezlik sendromlari,
kollajenozlar disunulmelidir. Silotoraks
¢ocuklarda plevral efiizyonun nadir bir nedenidir.
Silotoraks  tanisinin  kesinlestiriimesi  icin
torasentezle alinan plevral sivinin incelenmesi
yeterlidir. Normal diyet ile beslenen olgularda
sut benzeri gériiniimde plevral sivi saptanmasi
glclu bir kanittir.  Plevral eflizyonda trigliserid
seviyesinin 110 mg/dl den ylksek saptanmasi
silotoraks tanisi koydur [13]. Bizim hastamizda
da sut benzeri goérinimde plevral sivi ile
birlikte sivinin trigliserid dizeyinin 1000 mg/dl
saptanmasi ile silotoraks tanisi konulmustur.
Primer lenfodem ile plevrada siloz effuzyonun
birlikteligi lenfatik displazi sendromu (LDS)
olarak adlandinimaktadir [14]. Literatirde
silotoraks ve lenfédem birlikte oldugu olgular
bildiriimekle birlikte, bu olgularin ¢ogunda
silotoraks ve lenfodem malignite ya da travmaya
sekonder olusmustur [7,8,12]. Yapilan bir
¢alismada 16 yasinda primer lenfédem tanisi
alan bir olguda 38 yasinda silotoraks gelistigi
bildirilmistir [10].

Lenfddemin tedavisinde orta zincirli yag
asitlerinden olusan diyet ve konservatif medikal
tedaviler uygulanir. Hastalara bandaj ya da varis
coraplariile spor 6nerilmektedir. Nadir vakalarda
cerrahi—-mikrocerrahi ydntemler kullaniimaktadir
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[56]. Bizim hastamizda eslik eden silotoraks
saptandigi igin oncelikle silotoraks tedavisi
yapilmistir.  Silotoraks tedavisinde ilk olarak
sivi drene edilmesi gerektigi icin toraks tlpu
takilmistir. Lenfatik drenaji azaltmak igin oral
alimi tamamen kesilip, parenteral beslenmeye
gecilmistir [15,16]. Ayni zamanda somatostatin
veya uzun etkili sentetik oktreotid analoglarinin
siloz eflizyonu durdurabilecegi de bildiriimektedir
[13]. Bizim hastamizda oral beslenme kesilip
somatostatin inflizyonu baslandiktan sonra
sivi drenajinda belirgin azalma olmustur. Sivi
drenaji tamamen kesildikten sonra yiksek
kalorili, yliksek proteinli, dislk yagli-orta zincirli
yag asitlerinden zengin diyet baslanmistir.
Bu diyet sonrasinda sivi drenaji olmamasi
nedeniyle toraks tlpl c¢ikarilarak izleme
alinmigtir. Hastanin halen poliklinik izlemleri
devam etmektedir.

Sonugolarak, primer lenfédem tanisi konulan
hastalarin izleminde, Kklinik olarak belirgin
semptom ve bulgulari olmasa bile, plevra,
perikard ve periton gibi Ugincl bosluklarda da
sivi birikimi olabilecegi akla gelmeli ve buna
yonelik ileri incelemeler yapiimalidir.

Gikar lligkisi: Yazarlar cikar iliskisi olmadigini
beyan eder.
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