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Milroy Hastalig1: Vaka Sunumu

Milroy hastaligi; lenfatik damarlarin konjenital gelisimsel
anomalisine bagli olarak ortaya ¢ikan ve her iki ayak sir-
tindan baglayip alt ekstremiteye dogru ilerleyen odem ile
karakterizedir. Yedi aylik kiz hasta dogumundan itibaren
her iki ayak ve bacak bolgesinde sislik yakinmasi ile poli-
klinigimize getirildi. Fizik muayenesinde her iki ayak sirti
ve bacaklarda gode birakan ddem mevcuttu. Alt ekstremite
lenfosintigrafisinde enjeksiyon bolgesi proksimalinde len-
fatik klerens izlenmeyen vakaya Milroy hastaligi tanist
konuldu. Dogumda alt ekstremitelerde 6demi olan vakalar-
da aywrici tamda Milroy hastaligun diisiiniilmesi gerektigi
vurgulandi.

Anabhtar kelimeler: Primer lenfodem, lenfosintigrafi, eks-
tremitede odem, Milroy hastaligt

Milroy Disease: Case Report

Milroy disease is characterized by edema that starts from
the dorsum of foot and progresses to lower extremities due
to a congenital anomaly of lenfatic vessels. A 7-month-old
girl was brought to our outpatient clinic with complaints of
bilateral swelling of the legs and feet. At physical examina-
tion edema was present on the dorsum of feet and legs. In
lymphoscintigraphy lymphatic clearance was not detected
in the proximal injection region and the case was diagno-
sed as Milroy disease. Milroy disease should be thought in
the differential diagnosis of cases with edema in the lower
extremities at birth.

Key words: Premier lymphedema, lymphoscintigraphy,
edema in extremity, Milroy disease

GIRIS

Milroy hastalig1, lenfatik damarlarin konjenital geli-
simsel anomalisine bagli olarak intrauterin 6nemden
itibaren bulgu veren, her iki ayak sirtindan baglayip
alt ekstremiteye dogru ilerleyen 6dem ile karakteri-
zedir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Genetik
olarak otozomal dominant gecis gostermektedir. Her
iki cinste de gortilebilmesine ragmen, kiz cocuklarin-
da daha sik rastlanmaktadir. Lenfodem, en sik alt
ekstremite, kollar, yiiz ve genital bolgede goriiliir 1.

VAKA

Yedi aylik kiz hasta dogumundan itibaren her iki
ayak ve bacak bolgesinde sislik yakinmasi ile polik-
linigimize getirildi. Ozge¢misinde miadinda normal
vajinal yoldan 3,200 g olarak dogdugu o6grenildi.
Soyge¢misinde ebeveynler arasinda akrabalik yoktu
ve ailede benzer yakinmalari olan bagka hasta yoktu.
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Fizik muayenesinde genel durumu iyi, bilinci agik,
her iki ayak sirti ve bacaklarda gode birakan 6dem
mevcuttu (Resim 1, 2).

Resim 1, 2. Alt ekstremitelerde goriilen 6dem.



M. Komiir ve ark., Milroy Hastalig1: Vaka Sunumu

Hastanin poliklinigimize bagvurmadan once dig mer-
kezde yapilan tetkiklerinde kromozom analizi 46; XX,
ekokardiyografisi normal olarak bulunmus. Hastane-
mizde 6dem etiyolojisine yonelik olarak bakilan total
protein: 5.6 g/dL, alblimin: 3.8 g/dL ve tam idrar
tetkikinde protein negatif olarak bulundu. Batin ultra-
sonografisi ve alt ekstremite arteriyel ve venoz renkli
Doppler ultrasonografisi normal olarak degerlendiril-
di. Alt ekstremite lenfosintigrafisinde injeksiyon bol-
gesi proksimalinde lenfatik klirens izlenmeyen vaka-
ya Milroy hastaligi tanis1 konuldu (Resim 3).

Resim 3. Vakanin lenfosintigrafisi.

TARTISMA

Lenfédem, proteinden zengin interstisyel sivinin,
lenf damarlarindaki anatomik veya fonksiyonel tika-
niklik sonucu deri ve derialtt dokuda anormal olarak
birikmesidir. Primer ve sekonder olmak iizere iki
sekilde gortiliir. Primer lenfodem, lenfatik damarlarin
intrauterin donemdeki gelisimsel anomalisine bagli-
dir. Sekonder lenfodem ise degisik edinsel faktorlere
(venoz yetmezlik, bobrek yetmezligi, infeksiyon vb.)
bagh olarak ortaya ¢ikar. Primer lenfédem, yakinma-
larin baglangi¢ yasina goére; konjenital lenfodem
(Milroy hastalig1), lenfédem prekoks (Meigs hastali-
81, <30 yas) ve lenfodem tarda (>35 yas) olarak sinif-
landirilmaktadir. Primer lenfédemin % 80’ini lenfédem
prekoks, % 10’unu Milroy hastalig1, % 10’unu lenf6-
dem tarda olusturmaktadir. Primer lenfodem lenfatik
yapilarin aplazi, hipoplazi veya dilatasyonu ile karak-
terizedir. Amerika Birlesik Devletleri’nde 1/10,000

oraninda goriilmektedir. Milroy hastaliginin ise ger-
cek insidansi bilinmemektedir ¢,

Milroy hastalig diger adiyla primer konjenital lenf6-
dem, lenf damarlarinin intrauterin donemde geligim-
sel anomalisine bagli olarak ortaya ¢ikar. Otozomal
dominant gecis gosterir. Aile Oykiisii olabilir.
Etiyolojisinde lenfatik damarlara 6zgii trozin kinaz
reseptoriiniin anormal fosforilasyonu rapor edilmis-
tir. Bu hastalifin geni olan VEGFR-3 (FLT-4) 5q
kromozomunun telomerik kisminin 5q34-q35 bolge-
sinde bulunmaktadir ©. Milroy hastaliginda lenfo-
dem dogumdan itibaren mevcuttur. En sik alt ekstre-
miteler, kollar, yiiz ve genital bolgede goriiliir.
Lenfédem alt ekstremitede genellikle bilateraldir.
Odem siklikla ayak sirtindadir, diz tistiine ¢ikmaz,
sert ve agrisizdir ve ilerleyen yaglarda iz birakmaz.
Zamanla ekstravaskiiler alanda protein birikimi ve
fibrozis ile ciltalt1 doku sertlesir. Deride hiperkeratoz
olabilir. Lenf akiminin obstriiksiyonu streptokok
veya stafilokok infeksiyonlarina neden olur. Bunun
sonucunda tekrarlayan seliilit ve lenfanjit ataklari
lenfatik harabiyeti artirir. Ayrica, ayakta mantar ve
egzematiform deri lezyonlar1 goriilebilir. Klinik ve
fizik muayene ile Milroy diigtintilen hastalarda direkt
grafi, alt ekstremite USG, lenfanjiyografi ve teknis-
yum-99 isaretli lenfosintigrafi tanida yardimer olur.
Alt ekstremite USG ile arteriyo-vnedz fistiil gibi vas-
kiiler anomaliler, direkt grafilerle kemik anomalileri
dislanir. Lenfanjiyografi ile lenfatik damarlarin olma-
dig1 tespit edilir. Tanida en degerli tetkik lenfosintig-
rafidir. Lenfosintigrafide radyoaktif madde gecisinin
olmadig1 veya geciktigi goriilir ©7. Ayirici tanida
primer lenfodemin diger nedenleri, kronik venoz
yetmezlik ve sekonder lenfédem nedenleri diistintil-
melidir. Tedavide asil amag infeksiyonlar1 ve 6demin
komplikasyonlarini 6nlemektedir. Bunun i¢in de eks-
tremite istirahati ve elevasyonu, elastik ¢orap giyil-
mesi, egzersiz ve masaj, sivi ve tuz kisitlamasi ve
titiz deri bakimi en Onemli tedavi basamaklaridir.
Tibbi tedaviye yanit vermeyen durumlarda cerrahi
tedavi planlanabilir (2,

Bizim hastamizda da tani; klinik, fizik muayene ve
lenfosintigrafi ile konuldu. Milroy hastaliginin ender
goriilmesi ve literatiiriin kisa olarak tekrar gézden
gecirilmesi amaciyla sunuldu.
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