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Intestinal lenfanjiektazi, olgu sunumu

Intestinal lymphangiectasia, case report
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Intestinal lenfanjiektazi, cocuklarda 6dem ve asite yol agan 6nemli
bir protein kaybettiren enteropati nedenidir. Primer olarak lenfatik-
lerin konjenital obstriiksiyon defektine bagli ya da konjestif kalp
yetmezligi, retroperitoneal fibrozis, pankreatit, tiimoral infiltrasyon,
Behget hastalig1 gibi hastaliklara ikincil olarak gelisirler. Gastroin-
testinal kanal yoluyla lenfatik sivi kaybinin oldugu hastalikta, 6dem
ve diyare onde gelen klinik yakinma olup, lenfopeni ve immun yet-
mezlik, 6nemli morbidite nedenlerindendir. Tedavi, ikincil lenfanji-
ektazilerde altta yatan etkene yoneliktir. Primer lenfanjiektazilerde
ise oncelikli tedavi segenegi, “tibbi tedavi” olup, “yerine koyma-
destek tedavileri” ve bir somatostatin analogu olan “octreotid”
onemli seceneklerdir. Tiim intestinal lenfanjiektazilerde ilk segenek
dietin diizenlenmesidir. Sag bacakta sislik yakinmast ile bagvuran ve
tibbi tedavi segeneklerine yanit vermemesi iizerine parsiyel jejunek-
tomi yapilan, primer lenfanjiektazi tanili 5 yasinda bir erkek hasta
sunulmustur. Makroskopik olarak jejunum segmentinin sarimsi bir
renk aldig1, mukozal yiizeyin §il6z bir materyalle kapli oldugu goriil-
miistiir. Mukoza ve submukozada iglerinden siit benzeri sivi gelen,
caplar1 yer yer 0,1-0,2 cm’ye ulagan kistik lezyonlar izlenmisgtir.
Mikroskopik incelemede genislemis lenfatiklerin mukoza ve submu-
koza yanisira seroza ve lenf nodlarinda da bulundugu dikkati ¢ek-
mistir. Operasyon sonrasi bacaktaki sigli§i gerileyen ancak takipte
protein kaybina bagli bulgular: yeniden ortaya ¢ikan olgu, primer in-
testinal lenfanjiektazideki cerrahi deneyimimizi paylasmak amaciy-
la ameliyat materyalindeki demonstratif makroskopik ve mikrosko-
pik ozellikleri esliginde sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Intestinal lenfanjiektazi, endoskopik biyopsi,
protein kaybettiren enteropati

GIRIS VE AMAC

Protein kaybettiren enteropati, plazma proteinle-
rinin gastrointestinal kanaldan kaybr ile karak-
terli bolgesel ya da sistemik etkenlere bagl bir
grup hastaliga verilen ortak isimdir (1). Protein
kayby, siklikla semptom olusturacak dizeylere
ulasir, serum albumin, immunglobulin, transfer-
rin, fibrinojen ve seruloplazmin diizeyleri azalir.
Hipoalbuminemi sonucu 6édem olusur, hiicresel
immunite zayiflar (2). Cocuklarda protein kay-

Intestinal lymphangiectasia is an important cause of protein losing
enteropathy in children, resulting in severe oedema and ascite. It oc-
curs primarily due to congenital obstruction defect of lymphatics or
secondary to diseases like congestive heart failure, retroperitoneal
fibrosis, pancreatitis, tumoral infiltration, or Behcet’s disease. Be-
cause of the loss of chylous fluid into the gut lumen, oedema and di-
arrhea are the leading clinical symptoms. Immun deficiency and
lymphopenia, are the major causes of morbidity. Treatment modali-
ties depend on underlying disease in secondary intestinal lymphan-
giectasia while replacement therapies and octreotid are choosen in
primary cases. Dietary modifications are the first treatment of choi-
ces in all forms of the disease. We present a 5 year-old boy who was
attended with swelling in his right leg, diagnosed as primary
lymphangiectasia on further investigation and treated with partial je-
junectomy as the condition was refractory to all standard medical
therapies. Macroscopically, the jejenum segment was yellowish in
color and the mucosa was covered by chili. Both mucosa and sub-
mucosa showed cystic lesions measuring 0.1-0.2 cm in diameter. In
microscopic examination, the ectatic lymph vessels were also obser-
ved in serosa and lymph nodes. Postoperatively, his leg swelling was
resolved, but symptoms due to protein loss were recurred in a years
time. The case was presented to share our surgical experience in a
case of primary intestinal lymphangiectasia along with the demons-
trative macroscopic and microscopic findings in resected specimen.

Key Words: Intestinal lymphangiectasia, endoscopic biopsies, pro-
tein-losing enteropathy

bettiren enteropatilerin en bilinen nedenlerinden
biri primer intestinal lenfanjektazi (1, 3), digeri
ise intestinal lenfatik hipoplazidir (1, 4, 5). Intes-
tinal lenfatik hipoplazi, klinik olarak primer in-
testinal lenfanjektaziye benzemekle birlikte lenfa-
tiklerin azlhigi veya yoklugu ile karakterlidir (1, 4,
5). Intestinal lenfanjiektazide ise tersine, sayica
artmis ve genislemis lenfatikler izlenir. Patolojik
inceleme bu iki lezyonun ayriminda 6nemli rol
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oynar (1). Intestinal lenfanjiektazi, primer olarak
lenfatiklerin konjenital obstriiksiyon defektine
bagl olarak gelisebilecedi gibi konjestif kalp yet-
mezligi, retroperitoneal fibrozis, pankreatit, ti-
moral infiltrasyon, sarkoidoz, Gardner sendromu
ya da Behcet hastaligi gibi hastaliklara ikincil
olarak da gelisir. Nadir olmakla birlikte, amiloi-
doz ya da metabolik bozukluklara bagh olarak
da gelistigi bilinmektedir (6, 7). Tanida Kklinik,
radyolojik ve endoskopik bulgular degerlidir. Kus-
kulanilan olgularda tani ¢cogu kez endoskopik bi-
yopsi ile dogrulanir (8).

Oncelikli tedavi secenegi tibbi tedavidir. Azaltl-
mis veya normal kalorili bir diete, diisiik ya da or-
ta zincirli trigliseridlerden zengin yag iceriginin
eklenmesi, hem primer hem de sekonder lenfanji-
ektazilerde tedavinin ana unsurudur. Albumin
replasmani ve bir somatostatin analogu olan ok-
treotid de etkili tedavi segeneklerindendir. Tedavi
takibinde serum albumin ve alfa 1 antitripsin dii-
zeylerine bakilir (9, 10). Primer intestinal lenfan-
jiektazi olgularinda cerrahi tedavi secilmis olgu-
larda denenmektedir (11).

T1ibbi tedavi seceneklerine yanit vermemesi lizeri-
ne lezyonlarin en yogun oldugu boélgenin cikaril-
masl amaciyla parsiyel jejunektomi yapilan, pri-
mer lenfanjiektazi tanil1 5 yasinda bir erkek has-
ta, ameliyat materyalindeki makroskopik ve mik-
roskopik bulgular esliginde sunulmustur.

OoLGU

Bes yasinda erkek hasta sik tekrarlayan enfeksi-
yonlar ve sag bacakta sislik yakinmasi ile basvur-
du. Fizik muayenesinde sag bacakta sislik ve geci-
rilmis st solunum yolu enfeksiyonlarina bagh
servikal lenfadenopatiler disinda bulgu saptan-
mayan olgunun laboratuvar incelemesinde, total
protein 5.3 g/dl, globulin 2.1 g/dl, albumin 3.2
g/dl olarak bulundu.

Yapilan abdominal ultrasonografik incelemede,
jejunumda bir alanda daha fazla olmak iizere
tim barsak anslarinda duvar kalinlasmasi ve
d6dem saptandi. Odem skrotal cilt alti yumusak
dokuda da mevcuttu. Mezenterik dolasim normal
sinirlarda degerlendirildi.

Ust gastrointestinal sistemin endoskopik incele-
mesinde duedonum mukozasinda nokta seklinde
beyazliklar izlendi. Bu alanlardan alinan endos-
kopik biopside mukozada birka¢ adet hafifce ge-
nislemis lenfatik goriilmekle birlikte, bulgular in-

testinal lenfanjiektazi tanisi agisindan yeterli bu-
lunmadi. Her iki alt ekstremiteye yonelik olarak
yapillan manyetik rezonans goriintiilemesinde,
sagda daha fazla olmak iizere cilt, ciltalti doku-
larda belirgin 6dem izlendi, kitlesel lezyon sap-
tanmadi. Intestinal lenfanjiektaziyi aciklayabile-
cek ikincil bir etken bulunamamasi iizerine olgu
primer intestinal lenfanjektazi lehine degerlendi-
rildi.

Olguya yerine koyma tedavileri (immunglobulin,
albumin, oktreotid) ve enfeksiyon kontroliine yo-
nelik tedavi baslandi. Ancak bacaktaki sislik geri-
lemedi. Hastanin genel durumunun kétiilesmesi
ve uygulanan hicbir tibbi tedaviye yanit verme-
mesi lizerine parsiyel jejunektomi yapilmasina
karar verildi.

Cikarilan jejunum segmenti 104 cm. uzunlugun-
da olup makroskopik olarak sar turuncu renkliy-
di (Resim 1A), mukozanin hafif silo6z bir sekretle
kapli oldugu goriildii. Mukozal yiizde, caplan yer
yer 0,3-1 cm'ye ulasan sarn turuncu renkli “ksan-
tomatoz” plaklar izlendi (Resim 1A). Serozada ic-
leri 5il6z siv1 ile dolu kistik lezyonlar izlendi (Re-
sim 1B). Mukozadaki plak tarzi lezyonlara kesit
yapildiginda, kesit yiizlerinden siit benzeri, “sil6z”
nitelikte bir sivinin aktigi goriildii (Resim 1C).

Mikroskopik bakida, kistik lenfatiklerin mukoza-
da ve submukozada yogunlastig1 goriildii (Resim
2A). Makroskopik olarak ksantomatéz plak ola-

5 cm
Resim 1. A. 5 yasinda intestinal lenfanjiektazili hastada
¢tkarilan jejunum segmenti. Mukozal yiizde, ¢aplar1 yer yer 0,3-
1 cm’ye ulasan sari turuncu renkli “ksantomat6z” plaklar
izleniyor. B. Serozal yiizde izlenen igleri §il6z sivi ile dolu kistik
alanlar. C. Barsagn kesit yiiziinde mukozada ve serozada (ok ile
isaretli) icleri siloz s1vi ile dolu kistik lezyonlar izleniyor.
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rak gozlenen alanlarn ise ¢aplan yer yer 0,1-0,2
cm'’ye ulasan kistik bosluklarin biraraya gelme-
siyle olustugu dikkati cekti. Bu alanlarda belirgin
6dem mevcuttu (Resim 2B). Iclerinde, eritrosit iz-
lenmeyen bu kistik bosluklar (dilate lenfatik duk-
tuslar), immunhistokimyasal incelemede CD31
ile pozitif, CD34 negatif boyandi. Hem mukozal
hem de submukozal lenfatiklerin dilate oldugu ve
bu dilate duktuslarin c¢ikarilan tim barsak seg-
mentinde mevcut oldugu dikkati c¢ekti. Birkag
alanda serozal lenfatikler yanisira barsak mezo-
sundan diseke edilen lenf nodlarinin icindeki ve
cevresindeki lenfatiklerin de dilate oldugu goriil-
dii (Resim 2C). Bulgular, lenfanjiektazi ile uyum-
lu bulundu. Olgunun ameliyat sonrasinda ba-
caktaki sisligi geriledi. Olgunun izleminde prote-
in kaybettiren enteropatisi ile birlikte hipoprote-
inemi, hipoalbuminemi, iyonize kalsiyum diisiik-
ligu ve hipogammaglobulinemisinin yineledigi
ve devam etmekte oldugu gorildu. Postoperatif 1.
yilda bacaktaki 6deminin tekrarladig: izlendi.Uy-
gulanan tibbi ve cerrahi tedavilerden fayda gor-
meyen olguya sekonder immun yetmezlik, enfek-
siyondan koruma ve hipokalsemiye yonelik des-
tek tedavisi halen siirmektedir.
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Resim 2. A. Mukozada ve submukozada kistik dilatasyon goste-
ren lenfatik damarlar. I¢lerinde lenfatik sivinin varlig1 izleniyor
(*) (Hematoksilen-eozin, x10). B. Makroskopik olarak “ksanto-
matoz plak” seklinde izlenen lezyonlarin kesiti. Mukoza 6demli
goriiniimde, ¢ok sayida, bazilar birbirleri ile birlegsen ve musku-
laris propriaya (*) kadar uzanan dilate lenfatik izleniyor (Hema-
toksilen-eozin, x2). C. Lenf nodlarinda izlenen lentatik dilatas-
yon (Hematoksilen-eozin, x4).

TARTISMA

Intestinal lenfanjiektazilerin tanisinda morfolojik
bulgular yani sira klinik ve goriintiileme yontem-
leri ile sekonder nedenlerin dislanmasi esastir. Se-

konder intestinal lenfanjiektazi nedenleri arasin-
da retroperitoneal fibrozis, konstriktif perikardit,
konjestif kalp yetmezligi, kemoterapétikler, infek-
siydz ve toksik ajanlar, portal hipertansiyon (2,
12), pankreatit, timoral infiltrasyon, sarkoidoz,
Gardner sendromu ve Behcet hastaligi sayilabilir
(6, 7). Trikuispit atrezisi nedeniyle yapilan Fontan
cerrahisi sonrasi %25’e varan oranlarda intesti-
nal lenfanjiektazi bildirilmektedir (13). Primer in-
testinal lenfanjiektazi olduk¢a nadir bir antite
olup literatiirde yaklasik olarak 200 olgu bildiril-
mistir (8).

Olgumuz, semptomlarinin ¢ok erken yasta basla-
masl, kronik ve ciddi bir protein kaybinin olmasi,
carpic histomorfolojik bulgulan ve klinik ve rad-
yolojik olarak intestinal lenfanjiektaziye neden
olabilecek ikincil bir patoloji saptanmamasi tize-
rine “Primer intestinal lenfanjiektazi” olarak ka-
bul edilmistir. Primer intestinal lenfanjiektazi,
siklikla cocuklukta ve genc eriskin yaslarda spo-
radik veya ailesel olarak ortaya cikar (2). Primer
intestinal lenfanjiektazinin Turner Sendromu,
22q11 mikrodelesyonu, Hennekam sendromu ve-
ya ince barsak lenfanjiektazi sendromu olarak da
bilinen Wallman Sendromu ile de iliskisi bildiril-
mistir (6).

Primer intestinal lenfanjiektazide, konjenital ola-
rak hipoplazik olan visseral lenfatikler nedeniyle
(2), lenf akimi zorlasir, intestinal lenfatik basing
artar. Bu nedenle ince barsak ve mezenter lenf
damarlarn dilate olur. Dilate lenf damarlarn (lak-
tealler) riiptiire olarak lenf sivisi ve lenfositlerin
barsak limenine ve/veya periton bosluguna gec-
mesine neden olur. Gastrointestinal kanala lenfa-
tik siv1 kacagr sonucu kanda albumin, immung-
lobulin ve diger proteinler azalir, hipoproteinemi,
ddem ve lenfositopeni gelisir (2). Intermittan dia-
re ve steatore gortiliir, steatorenin yaygin oldugu
durumlarda hipokalsemi olusabilir (2). Protein
kaybina bagh olarak olusan sekonder immun
yetmezlik sonucu firsat¢i enfeksiyonlar ortaya ¢i-
kabilir (14).

Tanida en 6nemli basamak, biopsi ile desteklenen
endoskopik incelemedir. Diger goriintiileme yon-
temleri ile desteklendiginde endoskopi, sekonder
nedenlerin dislanmasinda da degerlidir (11, 15).
Endoskopik olarak, mukozada serpilmis gibi go-
zliken beyaz lekelerin, beyaz villuslarin ve siloz s1-
vinin varligr kardinal bulgulardir (11, 16). Beyaz
nodiillerin biyukligi 1 mm’den 8 mm'ye kadar
degisebilir. Mukoza diffiiz bir sekilde bembeyaz
olabilecegi gibi olgumuzdaki gibi plak tarzinda
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“ksantomat6z” alanlar da icerebilir. Submukozal
elevasyonlarin timor izlenimi verdigi olgular da
tanimlanmistir (2). Endoskopik olarak kuskulu
goriilen, duodenum ve jejenum mukozasindan
alinan biopsilerde, mukoza ve submukozada di-
late lenfatiklerin goriilmesi taniy1 tamamlar (11).
Mikroskopik inceleme, intestinal lenfanjiektazi-
nin benzer bir klinik tablo ile ortaya cikabilecek
intestinal hipoplaziden ayrilmasinda da énemli
rol oynar. Ancak bu tan1 “lenfatik azhigina ya da
yokluguna”, yani negatif bir bulguya dayandig:
icin biyopsi gibi sinirli bir 6rnek degerlendirilir-
ken temkinli davranmak gerekir (1). Endoskopik
biyopsilerdeki en biiyiik zorluk, lezyonun yama
tarzinda tutulum gostermesi nedeniyle, tanitia
alanlarin biyopsiye yansimama olasiligidir. Ol-
gumuzun endoskopik biyopsisinde de normale
yakin bir mukoza ile karsilasilmistir. Bir ka¢ adet
“goreceli olarak” genislemis lenfatik izlenmekle
birlikte, intestinal lenfanjiektazi tanisi i¢in yeterli
bulunmamistir. Yalnizca mukozay1 iceren endos-
kopik biyopsilerde lenfatik damarlarin varligini
degerlendirmek zaman zaman gii¢, hatta imkan-
s1z olabilmektedir. I¢lerinde eritrosit bulunmayan
veniiller ve lenfatik damar izlenimi veren artifis-
yel bosluklarin dislanmasi da ayr bir sorundur.
Lenfatik damarlarn tespiti icin, parafine géomiil-
miis, hematoksilen eozinle boyanmis doku 6rnek-
lerinde yapilan rutin inceleme yanisira elektron
mikroskopik inceleme ve enzim histokimyal yon-
temler de kullanilabilir. Ancak bu yéntemler, yal-
nizca sinirh bir alanin degerlendirilebilmesi, taze
doku gerektirmesi ve nazl teknikler olmasi nede-
niyle rutinde kullanilmamaktadir. Parafine go-
miilmiis dokularda immunhistokimyasal incele-
me de yardimadir. Kan damarinin dislanmasina
yonelik olarak yapilacak olan CD34 yanisira son
zamanlarda kullanima giren lenfatik damar be-
lirleyicisi D2-40 ile de giivenilir sonuclar alin-
maktadir (1). Bununla birlikte, lenfatik damarlar
tam kat mukoza orneklerinde ¢cogu zaman her-
hangi bir ek incelemeye ihtiya¢ duyulmadan ta-
ninabilmektedir (1).

Genislemis lenfatikler, sadece lamina propriaya
lokalize olabilecegi gibi, submukoza, seroza ve
mezenteri icine alacak sekilde jeneralize de olabi-
lir (18).

Primer intestinal lenfanjiektazide ince barsakla-
rin tlimi veya sadece bir segmenti tutulabilir. Ol-
gumuzda tiim barsak katlarini tutan ve ¢ikarilan
tim segment boyunca devam eden bir tutulum
izlenmigtir. Lenfatik dilatasyon yer yer bolgesel

lenf nodlarina kadar uzanmaktadir. Cerrahi te-
davinin daha az uygulanmasi nedeniyle litera-
tiirde rezeksiyon materyallerindeki deneyim ol-
dukca sinirhdir. Bu nedenle kanimizca, gézlenen
bulgular son derece egitici ve degerlidir.

Intestinal lenfanjiektazi hastalarnt diet manipi-
lasyonlarina genelde iyi yanit verir (1). Tedavinin
ana unsurunu yagdan fakir, proteinden zengin
ve orta zincirli trigliserid ihtiva eden diyet olustu-
rur (2). Diyetin yetersiz kaldig1 primer vakalarda
kisa veya uzun etkili “octreotide” kullaniminin
etkili oldugu bildirilmistir. Lokalize lenfanjiekta-
zili vakalar, ince barsak rezeksiyonundan fayda
gorebilirler (13, 18, 19).

Connor ve ark’1 trikiispit atrezisi nedeniyle Fon-
tan ameliyati yapilmis, buna sekonder lokalize
lenfanjiektazi gelismis 14 yasinda bir kiz ¢ocuk
sunmuslardir (13). Tibbi tedaviye yanit vermeyen
olguda parsiyel ince barsak rezeksiyonu sonucu
assit ve plevral effiizyonun geriledigi, kisa barsak
sendromunun ve biyime geriliginin diizeldigi
belirtilmistir. Persic ve ark’larinin, 13 ayliktan 20
yasina kadar takip ettikleri bir olguda ise radyo-
lojik olarak mukozal kabalasma 6 yasinda tespit
edilmis, ancak biyopsi ile dogrulanamamistir. 10
yasinda histolojik tani alan olgu, 14 yasinda to-
tale yakin ince barsak rezeksiyonu gecirmistir.
Cerrahi sonrasi olguda protein kayb1 azalmis, im-
munglobulin diizeyleri ytlikselmis ve jeneralize
0dem kaybolmustur. Ne var ki o doneme kadar
bir bacaginda gelismis olan elefantiazis gerileme-
mis, diger bacaginda da sislik izlenmektedir
(18).

Bizim olgumuzda ise operasyon sonrasi bacak sis-
ligi gerilemis, erken donemde tiim klinik ve labo-
ratuvar sonuclarinda gerileme gorilmistiir, an-
cak protein kaybina bagl bulgular zaman iceri-
sinde tekrar ortaya ¢ikmis, ve tabloya cesitli fir-
satct enfeksiyonlar eklenmistir. Ameliyat mater-
yalinde izlenen lenfanjiektazinin tiim duvarn tu-
tacak sekilde ve yaygin olmasi, barsagin diger
segmentlerinin de tutulu oldugu yoniindeki kus-
kuyu dogrular niteliktedir. Bu da hastaligin tek-
rarlamasini kacinilmaz kilmaktadir.

Sekonder intestinal lenfanjiektazi olgularinda ise
primer nedene yonelik tedavi ile tam kiir beklenir
(6, 11, 18). Ancak bunun sonucunda kisa barsak
sendromu olusma riski vardir (6).

Sonu¢ olarak primer intestinal lenfanjiektazi,
protein kaybettiren enteropati ile seyreden ve bu-
na bagh hayat: tehdit eden ciddi klinik bulgulara
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yol acabilen, olasilikla konjenital, nadir bir has-
taliktir. Tan, klinik, radyolojik ve histolojik bul-
gular esliginde konur. Ancak endoskopik biyopsi-
nin lezyonlu alani yansitmayabilecegi akilda tu-
tulmalidir. Tedavide ilk secenek tibbi tedavi ol-
makla birlikte yanitsiz vakalarda cerrahi rezeksi-
yon denenebilir.
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