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ÖZET: 
Lenfödem, sivi, makromolekül ve hücreler içeren asiri kapiller filtratin kana geri geçisinde lenfatik sistemde bir 
yetmezlik olmasindan kaynaklanan ödem ya da doku sisligidir. Genellikle, Flariaz, cerrahi travma ya da 
enfeksiyon gibi durumlara ikincil olarak gelisir. Primer lenfödemde bir genetik yatkinlik oldugu 
düsünülmektedir. Sporadik veya kalitsal olabilir; lenfatik sistemin gelisimi veya islevinde bir sorundan 
kaynaklanmaktadir. Bu çalismada, bir alt ekstremitesinde primer lenfödem gelisimi olan on iki yasindaki bir kiz 
hasta sunulmaktadir. Lenfödem patogenezi ve siniflandirmasi kisaca gözden geçirilmektedir. 
Anahtar Sözcükler: Primer lenfödem siniflamasi, çocuk 
 

A Case of Primary Lymphedema 
SUMMARY: 
Lymphedema is edema or tissue swelling resulting from failure of the lymphatic system to transport excess 
capillary filtrate containing liquid, macromolecules, and mobile cells back to the blood. It is usually secondary 
to filariasis, surgery, trauma, or infection. Primary lymphedema is thought to have a strong genetic component 
and arises from faulty development or function of the lymphatic system. It can be sporadic or inherited. In  
study a case of primary lymphedema in the left lower extremity in a 12 years old girl was presented. 
Pathogenesis and classification of primary lymphedema were briefly reviewed. 
Key words: Primary lymphedema classification, child   
  
 
GIRIS: 

Lenfödem, lenfatik sistemdeki 
anatomik veya islevsel tikaniklik sonucu 
interstisyel dokuda lenf sivisinin birikmesi ve 
sislik gelismesidir. Lenfödem enfeksiyon, 
neoplazm, cerrahi, travma ve radyasyona 
ikincil olarak gelisebilir , ancak çocukluk 
çagindaki olgularin çogu primer lenfödem 
seklindedir  (1-3). Ödem soliddir  ve deride 
verrüköz hipertrofi ile rekürren enfeksiyonlar 
görülebilir (3). Primer lenfödem de genetik 
yatkinlik olabilir (4).  
 
OLGU SUNUMU 
On iki yasinda kiz hasta, sol ayak ve bacakta 
sislik sikayetiyle  hastanemize getirildi. 
Saglikli bir gebelik ertesinde dogdugu, ailede 
akraba evliligi ve benzeri hastalik  olmadigi, 
yakinmasinin son bir yildir oldugu ve günlük 
yasamini etkilemedigi ögrenildi.  
Fizik muayenede sol ayak, bacak ve uylukta 
kalça eklemine yakin kisma kadar deri 
gergindi, basmakla 3+ gode birakan ödem 
vardi ve arter nabizlari normaldi. Her iki alt 
ekstremitenin belirgin çap farki dikkati 
çekmekteydi. Sag uyluk çevresi 47 cm, sol 
uyluk çevresi 52 cm, sag diz çevresi 35,5 cm, 
sol diz çevresi 39,5 cm, sag bacak çevresi 28 
cm ve sol bacak çevresi 34 cm idi. Diger 

sistemlerin muayenesinde bir özellik yoktu 
(Sekil 1).  
 

 
Sekil 1: Hastanin lenfödemli sol bacaginin 
önden görünüsü 
 

Laboratuar incelemesinde tam kan 
sayimi, biyokimya,  idrar incelemeleri, akciger 
grafisi, ekokardiografi ve alt  ekstremite lerin 
venöz ve arteriyel renkli doppler ultrasonlari 
normaldi.  Lenfos intigrafi incelemesinde, deri 
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altina 200 µCI Tc-99m albumin nanocolloid 
(nM) (Amersham), her iki ayak 1. parmak 
arasi bölgeden verildikten sonra 5 dakika 
boyunca 2 saniyelik dinamik ve 15. dk, 2, 3.5, 
4.5. saatlerde statik görüntüler alindi. 
Görüntüleme, Siemens gama kamera (E. 
CAM- USA)  ile düsük enerjili genel amaçli 
(LEAP) kolimatör, 140 keV ve %20 pencere 
araligi seçilerek gerçeklestirildi. Görüntülerde 
sag ayaktaki maddenin pelvise bosaldigi, 
ancak sol alt ekstremitede ayak sirtindaki 
madde geçisinin saga göre yavas oldugu 
belirlendi. Izlem görüntülerinde de lenfödemle 
uyumlu olarak radyoaktif maddenin sag 
bacakta staz bulgusu gösterdigi izlendi  
(Sekil 2, 3). 
 
 

 
 
Sekil 2: Hastanin 15’inci dk ve 2’inci saat 
lenfosintigrafik görüntüleri 
 
 
 

 
Sekil 3: Hastanin 3.5 ve 4.5’üncü saat 
lenfosintigrafik görüntüleri 

Hastaya basinçli varis çorabi, bacak 
elevasyonu, egzersiz, pasif masaj ve ayak 
bakimi önerildi. 
TARTISMA 

Lenfödem, lenfatik sistemindeki 
anatomik veya islevsel tikaniklik sonucu, 
proteinden zengin sivinin interstisyel boslukta 
birikmesi sonucu olusur (1). Primer lenfödem, 
lenfatik sistemin embriyolojik gelis im 
bozuklugu (aplazi, hipoplazi, hiperplazi) , 
sekonder lenfödem, lenf akiminin sonradan 
olusan bir nedenle azalmasi sonucu gelis ir. 
Sekonder lenfödem, kanser, enfeksiyon, 
radyoterapi, travma ve lenfatik giris im 
(inguinal bölge cerrahisi ve lenf dügümü 
çikarilmasi) sonrasinda olusabilir (2,6). 
Gelismis ülkelerde kanserler ve tedavisi en sik 
görülen ikincil lenfödem nedeniyken, 
gelismekte olan ülkelerde Wuschereria 
bancrofti’nin etken oldugu filariaz ilk sirayi 
alir. Lenfödem, en sik alt ekstremitede (%80) 
görülmekle birlikte kol, yüz, gövde ve dis 
cinsel organlarda da görülebilir. Kadinlarda 
daha sik görülür ve üçte iki oranda tek 
taraflidir (2).  

Lenfödemde, proteinden zengin 
sivinin interstisiyel aralikta birikmesi zamanla, 
kronik enflamasyon ve perilenfatik fibrozis le 
sonuçlanir. Deri kalinlasir ve turgoru artar 
pürüzlü duruma gelir (papillomatozis) (5,7). 
Deri bütünlügü bozulup lenf sizmasi 
(eksudasyon) olabilir. Lenf sizmasi, iyilesmeyi 
zorlastirir ve enfeksiyon riskini arttirir.  

Primer lenfödemin üç tipi 
tanimlanmistir. Erken lenfödem genelde erken 
adolesan dönemde , geç lenfödem orta yasta 
ortaya çikar. Daha seyrek olan dogustan 
(konjenital) lenfödem yasamin ilk haftalarinda 
görülür (3,8,9). Konjenital lenfödem Noonan 
ve Turner sendromu ile iliskili olabilir. Primer 
lenfödemin sporadik ve kalitsal tipleri vardir. 
Kalitsal tiplerinin otozomal dominant geçen 
10 klinik tipi tanimlanmistir. En sik rastlanilan 
üç tipi, Milroy hastaligi, Meige hastaligi ve 
Distichiazis’dir. Diger nedenleri sik görülmez 
ve kalp yapi bozuklugu, yarik damak, spinal 
ekstradural kist gibi dogustan anomalilerle 
beraberdir. Milroy hastaligi 5q35.3 endotel 
büyüme faktörü reseptör 3 kusuru, Distichiasis 
16q24 FOXC2 gen mutasyonu sonucu olusur 
(4,10). Bu gen kusurlari sonucunda lenfatik 
damarlarda hipoplazi, aplazi veya genisleme 
olmaktadir. Aplazik bozuklukta olanlardaki 
klinik bulgular hipoplazik bozukluktan daha 
erken ya da dogumdan itibaren görülür. 
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Prekoks lenfödem 10–25 yaslarinda 
baslayip, alt  ekstremite lerde ilerleyici 
lenfödemle seyreder ve daha çok kizlarda 
görülür (9). Olgumuzda 11 yasindan sonra 
sadece sol alt ekstremitede ödem olmasi ve 
buna baska bir sorunun eslik etmemesi 
prekoks lenfödemi düsündürmektedir. 
Tedavide, orta siddette lenfödem olgularinda 
varis çorabi, siddetli olgularda  özel 
ekzersizler, masaj ve isi tedavisi uygulanabilir. 
Tüm tedavilere yanitsizsiz olgularda cerrahi 
denenebilir. 
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