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ÖZ: 
İntestinal lenfanjiektazi, hipoalbuminemi bulgusu olan hastalarda çok nadir görülen 
protein kaybettiren enteropati nedenidir. Genellikle çocukluk ve genç erişkin yaşlarda 
sporadik veya ailesel olarak ortaya çıkar. Büyüme geriliği ve kronik ishal yakınması ile 
başvuran dokuz aylık kız bebekte periferik ödem ve hipoalbüminemi bulgusu dikkati 
çekti. Hipoalbuminemi ayırıcı tanısında fekal alfa 1 antitripsin düzeyi yüksekliği 
nedeniyle endoskopi ve biyopsi yapıldı. Endoskopide görünen beyaz plaklar ve 
biyopsi materyalinin histopatolojik incelemesinde geniş laktealler saptanarak intestinal 
lenfanjiektazi tanısı kondu. Sekonder nedenler dışlandığı için primer intestinal 
lenfanjiektazi düşünüldü. Hasta proteinden zengin, düşük yağlı, orta zincirli yağ 
asitlerinden zengin trigliserid içeren tedavi amaçlı beslenme düzenlemesine yanıt 
verdi.  
Anahtar Kelimeler: Lenfanjiektazi, protein kaybettiren enteropati, endoskopi, biyopsi. 
ABSTRACT 
Intestinal lymphangiectasia is a rarely seen cause of protein-losing enteropathy in 
patients with symptoms of hypoalbuminemia. It usually occurs sporadically or can be 
familial in children and young adults. Symptoms of peripheral edema and 
hypoalbuminemia were remarkable in a nine-month old female infant with complaints 
of growth delay and chronic diarrhea. In the differential diagnosis of the 
hypoalbuminemia due to high levels of fecal alpha-1 antitrypsin levels, endoscopy and 
biopsy were performed. The white plaque layers and the histopathological 
examination of the biopsy material showed dilated lacteals which indicate the 
diagnosis of the intestinal lymphangiectasia. Primary intestinal lymphangiectasia was 
considered based on the elimination of secondary causes. The patient responded to a  
protein rich, low fat, and monounsaturated fatty acid rich triglyceride containing 
treatment-based nutrition regimen. 
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Protein kaybettiren enteropati, gastrointestinal 
kanaldan plazma proteinlerinin kaybı ile karakterize 
bölgesel ya da sistemik nedenlere bağlı bir grup hastalığa 
verilen ortak addır. Sağlıklı bireylerde, protein 
katabolizmasında sindirim kanalının önemli bir payı 
yoktur. Ancak protein kaybettiren enteropatilerde belirti 
oluşturacak düzeyde protein kaybı olur. İntestinal 
lenfanjiektazi, seyrek görülen bir protein kaybettiren 
enteropatidir. Primer, sekonder ve fonksiyonel biçimi 
tanımlanmıştır (1,2). 

Periferik ödem ve hipoalbuminemi bulgusu olan;  
düşük yağlı, proteinden zengin orta zincirli yağ 
asitlerinden zengin trigliserid içeren tedavi amaçlı 
beslenme düzenlemesine yanıt veren primer intestinal 
lenfanjiektazi tanılı olgunun sunulması amaçlandı. 

OLGU SUNUMU 

Dokuz aylık kız bebek, büyüme geriliği, özellikle son 
on gündür olan el, ayaklar ve karın bölgesinde şişlik 
yakınması ile hastanemizin çocuk gastroenteroloji 
polikliniğine başvurdu. Doğumundan beri günde üç-dört 
defa bol miktarda sulu dışkılama yakınması varmış. 
Büyüme geriliği ve kronik ishal yakınması ile çeşitli 
hastanelerde incelenip izlenmiş. Preterm 32 haftalık, 2600 
gram ağırlığında doğum öyküsü var, üst solunum yolları 
enfeksiyonu için antibiyotik kullanımı dışında 
özgeçmişinde özellik yok idi. Soy geçmişinde bir özellik 
yoktu. Fizik muayenesinde karın gerginliği, el ve ayak 
sırtı ödemi, pretibial ödem dışında bir özellik görülmedi. 
Vücut ağırlığı (VA) 6.4 kg (<3 Persantil), boy 67 cm (3-10 
Persantil) idi. Laboratuvar bulgularında hemoglobin 10.9 
g/dL (N:9-11), trombosit 217000/mm3 (N:150000-450000), 
lökosit 3400/mm3 (N:3600 – 10000), periferik yaymada 
%40 oranında lenfosit olup atipik lenfosit gözlenmedi. C 
reaktif protein 0.5 mg/L (N:0-4.9), total protein 3.9 g/dL 
(N:4.5-6.4), albümin 1.8 g/dL (N:2.5-4.5),  ferritin 12.6 
ng/mL (N:15-140), amilaz 40 U/L (N:30-130), lipaz 20 U/L 
(N:0-60), 25-OH D vitamini 15.4 ng/mL (N:20-43), 
Immunglobulin (Ig)G 120 mg/dL (N: 463-1006), IgA 12 
mg/dL (N:17-69), IgM 34 mg/dL (N:17-69) trigliserid 369 
mg/dL (N:40-160) saptandı. Dışkıda yağ (++) ve tam idrar 
incelemesi normal bulundu. Diğer laboratuvar 
incelemelerinde patolojik bir bulguya rastlanmadı. Batın 

ultrasonografisinde, yaygın asit dışında bir özellik 
gözlenmedi. Fekal alfa-1 antitripsin düzeyi belirgin 
yüksek (49 mg/dL) saptanan hastada protein kaybettiren 
enteropati düşünüldü. Üst sindirim sisteminin 
endoskopik incelemesinde duodenum mukozasında 
beyaz plak biçiminde görünümler izlendi  

 

Şekil 1: Endoskopide duodenumun ikinci kısmında beyaz 
plak tarzında görünüm. 

Biyopsi örneğinin histopatolojik incelemesinde, bazı 
alanlarda villus uçlarında lenfatik damarlarda lakteal 
oluşturacak şekilde gözlenen belirgin dilatasyon bulgusu; 
intestinal lenfanjiektazi ile uyumlu olarak değerlendirildi 

 

 

Şekil 2: (HEx200) Duodenum biyopsisinin 
histopatojisinde genişlemiş lenfatik kanallar (ok ile 
işaretli) 

İntestinal lenfanjiektaziye neden olabilecek sekonder 
nedenlerden dolayı yapılan ekokardiyografi, PPD testleri 
normaldi. Ultrasonografide uterusu olan ancak overleri 
görülemeyen hastanın karyotipi 46 XX olarak saptandı. 
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Albümin ve IgG düzeyindeki düşüklük nedeniyle insan 
albümini infüzyonu ve intravenöz IgG yapıldı. 105 
kcal/kg/gün, 5 gr/kg/gün protein, %50’si orta zincirli yağ 
asitlerinden zengin trigliserid (MCT) içerikli olmak üzere 
toplamda 1 gr/kg/gün yağ, 3 gr/kg/gün karbonhidrat 
olacak şekilde proteinden zengin, yağdan fakir 
beslenmeye uygun diyet düzenlemesi başlandı. Bir aylık 
tedavinin bitiminde yakınmaları tümüyle düzelen, ödemi 
gerilemekle birlikte kilosu artmaya başlayan hastanın fizik 
muayenede karın gerginliği, el ve ayaklarda ödem 
gözlenmedi. VA 7.5 kg (10-25 Persantil) boy:67 cm (3-10 
Persantil) saptandı. Yapılan incelemelerde hemoglobin 
11.5 gr/dL, ferritin 20 ng/mL, albumin 4.2 gr/dL, Ig G 640 
mg/dL, 25-OH D vitamini 24 ng/mL ve trigliserit düzeyi 
148 mg/dL olup normal değerlendirildi. Kontrol batın 
ultrasonografisinde asit gözlenmedi. Genel durumu iyi 
olan hasta diyet tedavisi ile taburcu edilip poliklinik 
izlemine alındı. Üç ay süreyle iyi tolere edilen diyet 
sayesinde bebeğin karın gerginliği gözlenmedi ve 
ultrasonografik kontrollerde asite rastlanmadı. Hastanın 
diyetle tedavisi süresince ve sekiz aylık izleminde ek 
sorunu olmadı, büyüme ve gelişmesinin 10-25. Persantilde 
olduğu görüldü. Çalışma öncesi hasta yakınından yazılı 
ve sözlü onam alındı. 

TARTIŞMA 

İntestinal lenfanjiektazi, protein kaybettiren 
enteropatinin seyrek saptanan nedenlerindendir. 
İntestinal lenfanjiektazi, sıklıkla çocukluk ve genç erişkin 
yaşlarda sporadik veya ailesel olarak ortaya çıkar. 
Lenfanjiektazi, gastrointestinal lenfatiklerin dilatasyonu 
sonucu ve lenf sıvısı kaybından kaynaklanan 
hipoproteinemi, ödem ve lenfositopeni ile karakterize bir 
hastalıktır (3). Lenfanjiektazi, yalnızca lamina propria 
yerleşimli olabileceği gibi mukoza, submukoza, seroza ve 
mezenteri içine alacak şekilde yaygın olabilir. İnce 
bağırsakların tümünü veya yalnızca bir segmentini 
tutabilir. Bazı olgularda vücudun başka yerindeki 
lenfatiklerde şilöz asit ve/veya şilotoraks oluşumu da 
bildirilmiştir (4). Doğuştan iç organ lenfatikleri hipoplazik 
olduğundan lenf akımı zorlaşır ve intestinal lenfatik 
basınç artar. Buna bağlı ince bağırsak ve mezenter lenf 
damarları genişler. Genişlemiş lenf damarları (laktealler) 
yırtılarak lenf sıvısı ve lenfositler bağırsak lümenine 

ve/veya periton boşluğuna geçer. Plazmada albümin, 
immünoglobulin ve diğer protein düzeyleri azalır. 
Hipoalbüminemi, hipogammaglobulinemi ve periferik 
kanda lenfositopeni gelişebilir. Aralıklı, kronik ishal, 
steatore gerçekleşebilir. Steatorenin şiddetli olduğu 
olgularda hipokalsemi gelişebilir (4,5). Olgumuzda 
hipoalbüminemi, kronik ishal ve steatore görüldü. 
Lenfositopeni, hipogammaglobulinemi, anerji ve 
bozulmuş allograft reddi gibi bağışıklık sorunlarına yol 
açabilir. Lipidlerin, demir ve bazı eser elementlerin 
düzeyleri etkilenebilir (6). Olgumuzda 
hipogammaglobulinemi, demir eksikliği ve steatore 
gözlendi. Bu olgularda genellikle kronik ishal ve periferik 
ödem nedeniyle yaşamın ilk on yılında tanı konmaktadır 
(4). Olgumuz dokuz aylık iken büyümenin geri kalması, 
kronik ishal ve periferik ödem nedeniyle başvurmuştu. 
Hastalığın tanısında en önemli basamak, biyopsi ile 
desteklenen endoskopik incelemedir (7). Endoskopide, 
mukozada beyaz plak şeklinde gözlenen lekeler, beyaz 
villusların ve şilöz sıvı varlığının göstergesidir. Beyaz 
nodüllerin büyüklüğü 1 mm'den 8 mm'ye kadar 
değişebilir. Mukoza yaygın biçimde bembeyaz olabileceği 
gibi olgumuzda olduğu gibi plak tarzında alanlar da 
içerebilir. Bazen normal görünümlü mukozada 
submukozal tümör gibi duran submukozal yükseltiler 
izlenebilir. Endoskopik olarak kuşkulu görülen, 
duodenum ve jejunum mukozasından alınan biyopsilerde, 
olgumuzda görüldüğü gibi mukoza ve submukozada 
genişlemiş lenfatiklerin görülmesi tanıyı destekler (8,9). 
İntestinal lezyonlar segmental veya lokalize olduğunda 
endoskopik bulgu vermeyebilir.  Böyle durumlarda, video 
kapsül endoskopi veya enteroskopi ile intestinal 
lenfanjiektazi varlığını saptama  olasılığı vardır (10,11). 

Sekonder intestinal lenfanjiektazi nedenleri çeşitlidir. 
Konstrüktif perikardit, konjestif kalp yetmezliği, fontan 
cerrahisi gibi kalp hastalıkları, tüberküloz, lenfoma, 
retroperitoneal fibrozis, kemoterapi, infeksiyon ve toksik 
etkenler, pankreatit, sarkoidoz gibi nedenler olgumuzda 
bulunmadı (4,12). 

Lenfanjiektazi ile ilişkili sendromlara (Sarı tırnak, Von 
Recklinghausen, Turner (X0), Noonan, Klippel-Trenaunay 
ve Hennekam) ilişkin özellikler, olgumuzda gözlenmedi 
(13,14).  
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Fonksiyonel duodenal lenfanjiektazi konusunda çok az 
sayıda yayın vardır. Fonksiyonel duodenal 
lenfanjiektazinin primer ve sekonderden en önemli farkı, 
protein kaybının olmamasıdır (15). Endoskopide 
duodenum mukozasında küçük beyaz noktalar görülür. 
Submukozal elevasyon bulunmaz ve jejunum normal 
görünümdedir (1,16). 

Proteinden zengin, orta zincirli trigliserid içeren 
yağdan fakir tedavi amaçlı beslenme düzenlemesine 
olgumuz çok iyi yanıt verdi. Bu beslenme düzenlemesi, 
intestinal lenfanjiektazi tedavisinde ana unsurdur (17). 
Bugüne kadar, birkaç yayın intestinal lenfanjiektazi 
tedavisinde oktreotidin katkısını desteklemiştir. Oktreotid 
(150-200 mikrogram, günde iki kez ya da yavaş salınımlı 
biçim) klinik, biyokimyasal (albümin düzeyleri) ve 
histolojik iyileşmeye neden olabilir (18,19).  

İnce barsak rezeksiyonu intestinal lenfanjiektazinin 
segmental ve lokalize olduğu nadir durumlarda yararlı 
olmaktadır (20,21). Fonksiyonel duodenal lenfanjiektazi 
olguları, izlem ve tedavi gerektirmez (1,22). Sekonder 
intestinal lenfanjiektazide, altta yatan neden ortadan 
kaldırılabilirse tedavi sağlanmış olur (23). 

Sonuç olarak, hipoalbüminemi bulgusu olan 
hastalarda intestinal lenfanjiektaziden kuşkulanılmalı, 
fekal alfa-1 antitripsin düzeyine bakılmalıdır. Hastalığın 
tanısında endoskopi ve biyopsi, kritik öneme sahiptir. 
Endoskopide beyaz plak görünen mukoza kısımlarından 
biyopsi alınması hastalığın tanısında önemli yer 
tutmaktadır. Primer intestinal lenfanjiektazinin 
tedavisinde proteinden zengin, orta zincirli trigliseridleri 
içeren yağdan fakir beslenme düzenlemesi uygundur.  
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