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Vaka Sunumu

Bir Cocuk Vakada Enfekte Dev Lenfanjiyom
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Bir Cocuk Vakada Enfekte Dev Lenfanjiom

Amag: Lenfanjiyomlar, lenfatik sistemin ender goriilen
konjenital proliferasyonudur. Dev lenfanjiomlarin seyri
swrasinda enfeksiyon, kanama, komsu dokularda destriiksi-
yona bagli nekroz gibi komplikasyonlar gelisebilir. Burada
sag kolundaki dev lenfanjiyomu enfekte olmus bir ¢ocuk
vaka sunulmustur.

Vaka Sunumu: Prenatal kistik lenfanjioma tanili 4.5
yasinda kiz hasta, sag kolda sislik, kizariklik ve 1s1 artist
ile getirildi. Bagvuru aminda genel durumu diiskiin olan
hastamin atesi 38.5°C idi. Fizik muayenesinde sag iist
ekstremitede iist kolda belirgin olmak iizere yaygin, ist
artisi ve hipereminin eglik ettigi sislik ile sag toraks on ve
yan duvarinda iilsere lezyon mevcuttu. Laboratuvar ince-
lemede notrofil hakimiyetinde lokositozu ve akut faz yiik-
sekligi izlendi. Ultrasonografi incelemesi enfekte lenfan-
Jjivom ile uyumlu bulunan hastaya ampisilin-sulbaktam
tedavisi baslandi. Cekilen iist ekstremite ve toraks-batin
manyetik rezonans goriintiilleme (MRG)’de sag kolda
seviyelenme veren, multiseptali, hemorajik ve enfekte
makrokistik lenfanjiom, toraksda en kalimi 3 cm ¢apta
makrokistik, birbiriyle iliskisiz lenfanjiom saptandi.
Atesleri devam eden hastanin yara siiriintiisiinden gonde-
rilen kiiltiirde metisilin direngli koagiilaz negatif stafilo-
kok iiremesi iizerine antibiyoterapisi teikoplanin-
meropenem olarak diizenlendi. Plastik cerrahi ile konsiil-
te edilen hastaya sklerozan etkisi nedeniyle lezyon ici
tetrasiklin uygulandi. Enfeksiyonu kontrol altina alindik-
tan sonra mTOR inhibitorii (sirolimus) baslanan hasta
izleme alindt.

Sonuc: Lenfanjiyomlar, komplike olabilmeleri ve sendrom-
lara eslik edebilmeleri nedeniyle multidisipliner takip
gerektirmektedir.
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Cocuk Dergisi 2016, 16(1-2):32-35

An Infected Giant Lymphangioma in a Child

Introduction: Lymphangiomas are rare congenital prolife-
rations of lymphatic system. Complications like infection,
hemorrhage, necrosis related to compression in adjacent
tissue can be seen during the follow-up of giant lymphan-
giomas. Herein, we present a child case with infected giant
lymphangioma on his right arm.

Case Report: A 4.5- year- old girl with the prenatal diag-
nosis of cystic lymphangioma presented with redness,
swelling and hyperemia on her right arm. She was ill-
appeared at admission and had a fever of 38.5°C. There
was a diffuse, and marked swelling of the right forearm
associated with increased fever and hyperemia and an
ulcerated lesion on anterior, and lateral wall of the right
hemithorax. Laboratory examination revealed neutrophi-
lic leucocytosis and an increase in acute phase reactants.
Ultrasonographic examination was consistent with infec-
ted lymphangioma and she was started on ampicillin-
sulbactam treatment. Mangetic resonance imaging of
right exremity, thorax and abdomen revealed multi-
septate, hemorhagic and infected macrocystic lymphangi-
oma unrelated with another macrocystic lymphangioma 3
cm in diameter on her right chest. Her fever persisted and
her antibiotherapy was switched to teicoplanin and mero-
penem since her swab sample culture yielded growth of
methicillin- resistant coagulase-negative staphylococcus
growth. Because of its sclerosing effect intralesional tet-
racycline was administered after consultation with plastic
surgery. Sirolimus (mTOR inhibitor) treatment was star-
ted after the control of infection was achieved.

Conclusions: Multidisciplinary approach is warranted for
children with lymphangiomas since they can be complica-
ted and can accompany genetic syndromes.
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GIRIS

Lenfanjiomlar lenfatik sistemin ender goriilen kon-
jenital proliferasyonudur V. Kistik lenfanjiyom
olarak da adlandirilan kistik higroma, 6zellikle boy-
nun arka tarafinda servikal lenfatik damarlarla jugu-
ler venoz sistem arasindaki baglantinin olusmama-
sima bagli olarak gelisen bir malformasyondur .
Servikal tiimorlerin %20-25 kadarini olusturmakta-
dirlar @.
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Kistik higromalar biiyiik, genislemis lenfatik keseler-
den, kavernoz ve kapiller lenfanjiyomlar daha kiiciik
lenfatik kanallardan olusur . Yaklasik olarak 1/6000
gebelikte goriilen bu patolojinin lokalize ve yaygin
formlar1 vardir. Kistik higromalarin %75’1 boyun yan
tarafinda, %20°’si koltuk altinda, %5°1 mediastinum,
retroperitoneal bolge ve daha ender olarak gogiis
duvarinda yerlesim gostermektedir . Bu malformas-
yonun diger lenfanjiyom tiplerine gore daha biiyiik
boyutlara ulasmasinin nedeni, lezyonlarin anatomik
yerlesimleri nedeniyle biiyiimelerine izin veren gev-
sek bag dokusu ile ¢evrelenmis olmalaridir @.

Kistik higromalar genelde asemptomatik yumusak dolu
kitleleri seklinde ortaya ¢ikarlar. Bu lezyonlar cevre ana-
tomik yapilari ¢evreleyip zaman zaman invaze etmekle
birlikte, malignite potansiyeli tasimazlar ®. Dev lenfanji-
omlarin seyri sirasinda enfeksiyon, kanama, komsu
dokularda destriiksiyona bagli nekroz gibi komplikas-
yonlar gelisebilir. Burada sag kolundaki dev lenfanjiomu
enfekte olmus bir ¢cocuk vaka sunulmustur.

VAKA SUNUMU

Prenatal kistik lenfanjioma (kistik higroma) tanili, 7
giinliikken operasyon Oykiisii olan hasta 10 giin 6nce
baslayan ates, halsizlik, sag el ve koldaki mevcut
sisligin artmasi nedeni ile tarafimiza bagvurdu.
Oykiisii sorgulandiginda, hastanin yenidogan done-
minde sag elde belirgin olmak iizere sag iist ekstremi-
tenin tamaminda ve toraks sag on duvarda yaklasik
20x15 cm c¢apinda olup, sag inguinalden aksiller bol-
geye uzanim gosteren sigligin mevcut oldugu 6gre-
nildi. Postnatal 7 giinliikken, hastanin toraks duvarin-
daki mevcut kitle eksize edilmis ve biyopsi sonucu
kistikhigroma (lenfanjoma) olarak raporlanmis.
Kolundaki siglik i¢in sinir hasari olasilig1 nedeni ile
opere olamayacagi belirtilmis. Operasyondan sonra
diizenli takibi olmayan hastanin sag kolundaki lez-
yon igine sonuncusu basvurudan iki hafta 6nce olmak
tizere, 4 kez etil alkol enjeksiyonu yapilmis.

Basvuru aninda genel durumu diiskiin olan hastanin
atesi 38.5°C idi. Fizik muayenesinde sag iist ekstre-
mitede belirgin olmak iizere yaygin, 1s1 artisi ve
hipereminin eslik ettigi sislik mevcut olup, kol ¢evre-
si 38 cm olarak ol¢iildii (Resim la ve b). Sag toraks
on ve yan duvarinda iilsere lezyon izlendi (Resim
1c). Diger sistem muayenelerinde 6zellik yoktu.

Resim 1a. Sag iist ekstremitede lenfanjiom.

Resim 1b. Sag elde lenfanjiom.

~

Resim 1c. Sag toraks 6n ve yan duvarinda iilsere lezyon.
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Laboratuvar incelemede nétrofil hakimiyetinde 16ko-
sitozu mevcuttu (beyaz kiire, 16.940/mm?; kesin
notrofil sayist, 15.700/mm?). C-reaktif protein 416
mg/L (normal <5 mg/L) saptandi. Ultrasonografi
(USG) incelemesi; “sag kol boyunca el sirtina ve
sagda toraks onyan duvarina kadar uzanan, humeral
kesimde daha belirgin yogun igerigin eslik ettigi bir-
biriyle istirakli, yogun igerikli, en genisi 4 cm kalin-
ligina ulasan tubuler yapilar 6n planda kanama ve
enfeksiyona komplike lenfanjiyom lehine degerlen-
dirilmistir” seklinde yorumlandi. Ulsere lezyondan
stirlintii ve kan kiiltiirii alinarak intraven6z ampisilin-
sulbaktam tedavisi (150 mg/kg/giin) baslandi.

Cekilen iist ekstremite ve toraks-batin manyetik
rezonans goriintiileme (MRG)’de sag kolda seviye-
lenme veren, multiseptali, cidar1 kontrast tutan
hemorajik ve enfekte makrokistik lenfanjiom ile
toraksda en kalini1 3 cm ¢apta makrokistik, birbiriyle
iligkisiz lenfanjiom saptandi (Resim 1d). Ek olarak,
sag bobrek alt pol komsulugunda 2.5 cm kalinhiga
ulasan ekstremitede tarif edilen matiirlii, yogun ice-
rikli, 6n planda kanama ile komplike olan lenfanji-
om lehine degerlendirilen ekojen kolleksiyonlar
izlendi. Tam idrar analizinde hematiiri saptanmayan
hastaya Nefroloji Bilim Dali ile konsiiltasyon sonu-
cu izlem onerildi. Kraniyel MRG incelemede sol
serebellar hemisferde vendz anjiom ile uyumlu tutu-
lum saptanan hastaya Noroloji Bilim Dali tarafin-
dan klinik izlem onerildi.

Resim 1d. Sag kolda ve toraksta multiseptali hemorajik-enfekte
makrokistik lenfanjiyom.

Atesi ve akut faz yiiksekligi devam eden hastanin
yara siiriintiistinden gonderilen kiiltiirde metisilin
direngli koagiilaz negatif stafilokok iiremesi iizerine
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antibiyoterapisi teikoplanin (10 mg/kg/doz, ilk 3 doz
12 saat ara ile yiiklemenin ardindan 10 mg/kg/giin/
IV) ve meropenem (100 mg/kg/giin/IV) olarak diizen-
lendi. Plastik Cerrahi Bilim Dali ile konsiilte edilen
hastaya sklerozan etkisi nedeniyle lezyon ici tetrasik-
lin uygulandi. Fizik muayenede Turner stigmalari
tagimayan hasta olast genetik sendromlar acisindan
Genetik Bilim Dali tarafindan takibe alindi. Karyotip
analizi 46 XX olarak raporlandi.

Izleminde kol cevresinde kiiciilme izlenen, atesi ve
akut faz degerleri gerileyen hastanin antibiyoterapisi
28 giine tamamlandi. Hematoloji Bilim Dali’nin 6neri-
siyle lenfanjiomun primer tedavisine yonelik mTOR
inhibitorii (sirolimus 1.6 mg/m?giin) baglanan hasta
poliklinik takibine devam etmek iizere taburcu edildi.

TARTISMA

Lenfatik malformasyonlar, iyi huylu vaskiiler yapilar
olup, dilate lenfatik kanallardan olugmaktadirlar.
Genel olarak makrokistik (kistik higroma), mikrokis-
tik ve mikst tip olarak siniflandirilmaktadir ©. Kistik
higromalar, asemptomatik yumusak dolu kitleleri
seklinde ortaya cikarlar. Yavas biiylime gosterebilir-
ler, ancak kist icine kanama, inflamasyon, eslik eden
solunum yolu enfeksiyonu veya travma varliginda
ani biiyiime gosterebilirler.

Lenfanjiomlarin ayirict tanisinda lipom, hemanjiom,
brankial kist, tiroglossal kist, dermoid kist, timik kist,
laringosel, tiroid kitleleri, birincil neoplastik hastalik-
lar (noroblastom, rabdomiyosarkom), retrofaringeal
abse ve enfeksiyona ikincil lenfadenopatiler yer
almaktadir ©. Goriintilleme yontemleri lenfatik mal-
formasyonlarin diger lezyonlardan ayrilmasinda yar-
dimcidir. Ozellikle doppler USG ve MRG ile mevcut
lezyonda hemanjiom komponentinin olup olmadigi,
ve komplikasyonlara iliskin bulgular gosterilebil-
mektedir. Vakamizda sag kolda tarif edilen lezyon 6n
planda makrokistik komponentleri olan, kanama ve
enfeksiyonun eslik ettigi lenfanjiom lehine degerlen-
dirilmisgtir.

Kistik higromalar vakamizda oldugu gibi septasyon-
lar igerebilirler. Lezyonun boyutunun biiyiik olmasi,
birden fazla septasyonlarin olmasi kotii prognoz gos-
tergesi olup siklikla kromozomal anomalilerle birlik-
telik gosterir 7. Turner sendromu en sik eslik eden
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kromozomal anomalidir. Ancak boyun higromalari
trizomi 21, Noonan sendromu ve Robert sendromu
gibi diger malformasyonlara da eslik edebilir. Bazen
kistik higromalar ailesel olarak da goriilebilmektedir
@ Ogzellikle dev lefanjiomu olan vakalarin genetik
sendromlar acisindan degerlendirilmesi ve bu vakala-
rin multidisipliner bir gekilde takibi gerekmektedir.
Ailesinde konjenital lenfatik malformasyon oykiisii
bulunmayan hastamizin, karyotip analizi 46 XX ola-
rak saptanmistir. Vakamizin Genetik Bilim Dali tara-
findan takibi hilen devam etmektedir.

Lenfatik malformasyonlarin tedavisinde cerrahi
onemli yer tutmaktadir. Lezyonun anatomik lokali-
zasyonuna gore erken donemde cerrahi olarak ¢ika-
rilmast prognozu olumlu etkilemektedir. Cerrahi
yapilamayan vakalarda ya da cerrahi ile eszamanh
olarak bleomisin, OKT-432, etil alkol gibi sklerozan
madde enjeksiyonu uygulanabilmektedir. Niramis ve
ark. ® yaptig1 bir calismada, lezyon i¢i bleomisin
uygulanmasinin hastalarin %47°sinde klinik remis-
yon sagladig: bildirilmigtir. Bununla birlikte, sklero-
terapiye bagl olarak lezyonda biiyiime, skar geligimi,
kanama ve enfeksiyon gibi komplikasyonlar gelise-
bilmektedir ©. Hastamizda lezyon icine enjeksiyon
sonrasi, kitlede biiylimenin gozlenmesi 6n planda
kanamaya bagh goziikmektedir. Sonrasinda mevcut
kanamal1 dokuda enfeksiyon geligmigtir. Son yillarda
sirolimus gibi mTOR inhibit6rlerinin kullanimina
bagli bagarili sonuglar bildirilmigtir @. Sirolimus;
lenf dokudaki endotel hiicrelerinin uyarani vaskiiler
endotelial biiyiime faktorii C’yi inhibe ederek etki
etmektedir "©. Sirolimus kullanimi sonrasi vaskiiler
lezyonlarda bildirilen kiiciilme oran1 %90’lara ulaga-
bilmektedir @.

Vakalarin bir kisminda, s6z edilen tedavi yontemle-
rinden birden fazlasinin denenmesi gerekebilmekte-
dir. Yenidogan doneminde toraks duvarindaki kitleye
yonelik cerrahi tedavi uygulanmig olan hastamizin
kolundaki lezyon sinir dokulara yakinlik nedeniyle
cikarilamamustir. izleminde etil alkol ve tetrasiklin
enjeksiyonu denenmis olup, belirgin yarar gozlenme-

mesi lizerine sirolimus tedavisi baglanmistir.
Vakamizin takibi halen devam etmektedir.

Lenfanjiomlar, ¢ocukluk déneminde ender gbzlenen
malformasyonlar olmakla birlikte, sendromlara eslik
edebilmeleri, kanama, enfeksiyon gibi komplikas-
yonlara yol acabilmeleri nedeniyle onem tagimakta-
dir. Hastalarin multidisipliner bir sekilde uzun donem
izlemi gerekmektedir.
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