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0z:

Intestinal lenfanjiektazi, hipoalbuminemi bulgusu olan hastalarda cok nadir goriilen
protein kaybettiren enteropati nedenidir. Genellikle cocukluk ve geng eriskin yaslarda
sporadik veya ailesel olarak ortaya ¢ikar. Biiytime geriligi ve kronik ishal yakinmasz ile
basvuran dokuz aylik kiz bebekte periferik 6dem ve hipoalbtiminemi bulgusu dikkati
cekti. Hipoalbuminemi ayirici tanisinda fekal alfa 1 antitripsin diizeyi yiiksekligi
nedeniyle endoskopi ve biyopsi yapildi. Endoskopide goriinen beyaz plaklar ve
biyopsi materyalinin histopatolojik incelemesinde genis laktealler saptanarak intestinal
lenfanjiektazi tanis1 kondu. Sekonder nedenler dislandigr icin primer intestinal
lenfanjiektazi diistintildii. Hasta proteinden zengin, dustik yagl, orta zincirli yag
asitlerinden zengin trigliserid iceren tedavi amagcli beslenme diizenlemesine yanit
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 kaybi ile karakterize
bolgesel ya da sistemik nedenlere bagh bir grup hastaliga
addir.  Saglikli

katabolizmasinda sindirim kanalinin 6nemli bir pay1

verilen ortak bireylerde, protein
yoktur. Ancak protein kaybettiren enteropatilerde belirti

olusturacak diizeyde protein kaybi olur. Intestinal
lenfanjiektazi, seyrek goriilen bir protein kaybettiren
enteropatidir. Primer, sekonder ve fonksiyonel bicimi

tanimlanmustir (1,2).

Periferik 6dem ve hipoalbuminemi bulgusu olan;

yag

amagch

diisitk yagli, proteinden zengin orta zincirli

asitlerinden zengin trigliserid igeren tedavi
beslenme diizenlemesine yanit veren primer intestinal

lenfanjiektazi tanili olgunun sunulmas: amaglandi.
OLGU SUNUMU

Dokuz aylik kiz bebek, biiyiime geriligi, 6zellikle son
on giindiir olan el, ayaklar ve karin bolgesinde sislik
yakinmasi ile hastanemizin g¢ocuk gastroenteroloji
poliklinigine bagvurdu. Dogumundan beri giinde {ig-dort
defa bol miktarda sulu digkilama yakinmasi varmis.
Biiytime geriligi ve kronik ishal yakinmasi ile gesitli
hastanelerde incelenip izlenmis. Preterm 32 haftalik, 2600
gram agirliginda dogum Oykiisii var, {ist solunum yollar1
enfeksiyonu ig¢in  antibiyotik  kullanim:  diginda
6zge¢misinde Ozellik yok idi. Soy geg¢misinde bir ozellik
yoktu. Fizik muayenesinde karin gerginligi, el ve ayak
sirtt 6demi, pretibial 6dem disinda bir 6zellik goriilmedi.
Viicut agirhig (VA) 6.4 kg (<3 Persantil), boy 67 cm (3-10
Persantil) idi. Laboratuvar bulgularinda hemoglobin 10.9
g/dL (N:9-11), trombosit 217000/mm3 (N:150000-450000),
16kosit 3400/mm3 (N:3600 — 10000), periferik yaymada
%40 oraninda lenfosit olup atipik lenfosit gozlenmedi. C
reaktif protein 0.5 mg/L (N:0-4.9), total protein 3.9 g/dL
(N:4.5-6.4), albiimin 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 154 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) saptandi. Digkida yag (++) ve tam idrar
bulundu. Diger laboratuvar

incelemesi  normal

incelemelerinde patolojik bir bulguya rastlanmadi. Batin

ultrasonografisinde, yaygin asit disinda bir ozellik

gozlenmedi. Fekal alfa-1 antitripsin diizeyi Dbelirgin
yliksek (49 mg/dL) saptanan hastada protein kaybettiren
' sindirim  sisteminin

enteropati  diistintildii.  Ust

endoskopik incelemesinde duodenum mukozasinda

beyaz plak bigiminde goriiniimler izlendi

Sekil 1: Endoskopide duodenumun ikinci kisminda beyaz
plak tarzinda goériiniim.

Biyopsi Orneginin histopatolojik incelemesinde, bazi
alanlarda villus uglarinda lenfatik damarlarda lakteal
olusturacak sekilde gozlenen belirgin dilatasyon bulgusu;

intestinal lenfanjiektazi ile uyumlu olarak degerlendirildi

Sekil 2:

(HEX200)
histopatojisinde genislemis lenfatik kanallar (ok ile
isaretli)

Duodenum biyopsisinin

Intestinal lenfanjiektaziye neden olabilecek sekonder
nedenlerden dolay: yapilan ekokardiyografi, PPD testleri
normaldi. Ultrasonografide uterusu olan ancak overleri

goriilemeyen hastanin karyotipi 46 XX olarak saptandi.



Albtimin ve IgG diizeyindeki diisiikliik nedeniyle insan
albiimini inflizyonu ve intravenéz IgG yapildi. 105
kcal/kg/giin, 5 gr/kg/giin protein, %50’si orta zincirli yag
asitlerinden zengin trigliserid (MCT) igerikli olmak tizere
toplamda 1 gr/kg/giin yag, 3 gr/kg/giin karbonhidrat
sekilde fakir

beslenmeye uygun diyet diizenlemesi baslandi. Bir aylik

olacak proteinden  zengin, yagdan
tedavinin bitiminde yakinmalar1 tiimiiyle diizelen, 6demi
gerilemekle birlikte kilosu artmaya baslayan hastanin fizik
muayenede karin gerginligi, el ve ayaklarda 6dem
gozlenmedi. VA 7.5 kg (10-25 Persantil) boy:67 cm (3-10
Persantil) saptandi. Yapilan 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 diizeyi
148 mg/dL olup normal degerlendirildi. Kontrol batin
ultrasonografisinde asit gozlenmedi. Genel durumu iyi
olan hasta diyet tedavisi ile taburcu edilip poliklinik
izlemine alindi. Ug ay siireyle iyi tolere edilen diyet
sayesinde bebegin karin gerginligi gozlenmedi ve
ultrasonografik kontrollerde asite rastlanmadi. Hastanin
diyetle tedavisi siiresince ve sekiz aylik izleminde ek
sorunu olmadi, biiyiime ve gelismesinin 10-25. Persantilde
oldugu goriildii. Calisma Oncesi hasta yakinindan yazih

ve sOzlii onam alinda.

TARTISMA
Intestinal lenfanjiektazi, protein kaybettiren
enteropatinin seyrek saptanan  nedenlerindendir.

Intestinal lenfanjiektazi, siklikla ¢ocukluk ve geng erigkin
yaslarda sporadik veya ailesel olarak ortaya gikar.
Lenfanjiektazi, gastrointestinal lenfatiklerin dilatasyonu
sonucu ve lenf sivisi kaybindan kaynaklanan
hipoproteinemi, 6dem ve lenfositopeni ile karakterize bir
hastaliktir (3). Lenfanjiektazi, yalnizca lamina propria
yerlesimli olabilecegi gibi mukoza, submukoza, seroza ve
mezenteri igine alacak sekilde yaygm olabilir. Ince
bagirsaklarin tiimiinii veya yalnizca bir segmentini
tutabilir. Bazi olgularda viicudun baska yerindeki
lenfatiklerde siloz asit ve/veya silotoraks olusumu da
bildirilmistir (4). Dogustan i¢ organ lenfatikleri hipoplazik
oldugundan lenf akimi zorlasir ve intestinal lenfatik
basing artar. Buna bagh ince bagirsak ve mezenter lenf
damarlar1 genisler. Genislemis lenf damarlar1 (laktealler)

yirtilarak lenf sivisi ve lenfositler bagirsak liimenine
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ve/veya periton bosluguna gecer. Plazmada albiimin,
immiinoglobulin ve diger protein diizeyleri azalir.
Hipoalbiiminemi, hipogammaglobulinemi ve periferik
kanda lenfositopeni gelisebilir. Aralikli, kronik ishal,
steatore gerceklesebilir. Steatorenin siddetli
(4,5).

steatore goriildii.

oldugu

olgularda hipokalsemi gelisebilir Olgumuzda

hipoalbiiminemi, kronik ishal ve

Lenfositopeni, hipogammaglobulinemi, anerji ve
bozulmus allograft reddi gibi bagisiklik sorunlarmna yol
acabilir. Lipidlerin, demir ve bazi eser elementlerin
etkilenebilir (6).

hipogammaglobulinemi,

diizeyleri Olgumuzda

demir eksikligi ve steatore
gozlendi. Bu olgularda genellikle kronik ishal ve periferik
6dem nedeniyle yasamun ilk on yilinda tan1 konmaktadir
(4). Olgumuz dokuz aylik iken biiylimenin geri kalmasi,
kronik ishal ve periferik 6dem nedeniyle bagvurmustu.
Hastaligin tanusinda en &nemli basamak, biyopsi ile
desteklenen endoskopik incelemedir (7). Endoskopide,
mukozada beyaz plak seklinde gozlenen lekeler, beyaz
villuslarn ve siloz sivi varligmin gostergesidir. Beyaz
nodiillerin biiyiikliigii 1 mm'den 8 mm'ye kadar
degisebilir. Mukoza yaygim bigimde bembeyaz olabilecegi
gibi olgumuzda oldugu gibi plak tarzinda alanlar da
icerebilir. Bazen normal goriiniimlii  mukozada
submukozal tiimor gibi duran submukozal yiikseltiler
Endoskopik

duodenum ve jejunum mukozasindan alman biyopsilerde,

izlenebilir. olarak  kugkulu  goriilen,
olgumuzda goriildiigli gibi mukoza ve submukozada
genislemis lenfatiklerin goriilmesi taniy1 destekler (8,9).
Intestinal lezyonlar segmental veya lokalize oldugunda
endoskopik bulgu vermeyebilir. Boyle durumlarda, video
kapsiil endoskopi intestinal

veya enteroskopi ile

lenfanjiektazi varligini saptama olasilig1 vardir (10,11).

Sekonder intestinal lenfanjiektazi nedenleri gesitlidir.
Konstriiktif perikardit, konjestif kalp yetmezligi, fontan
cerrahisi gibi kalp hastaliklari, tiiberkiiloz, lenfoma,
retroperitoneal fibrozis, kemoterapi, infeksiyon ve toksik
etkenler, pankreatit, sarkoidoz gibi nedenler olgumuzda
bulunmadi (4,12).

Lenfanjiektazi ile iligkili sendromlara (Sar1 tirnak, Von
Recklinghausen, Turner (X0), Noonan, Klippel-Trenaunay
ve Hennekam) iliskin 6zellikler, olgumuzda gozlenmedi
(13,14).
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Fonksiyonel duodenal lenfanjiektazi konusunda ¢ok az

sayida yayin vardir. Fonksiyonel duodenal
lenfanjiektazinin primer ve sekonderden en 6nemli farki,
protein  kaybmin olmamasidir (15). Endoskopide

duodenum mukozasinda kiigiik beyaz noktalar goriiliir.
Submukozal elevasyon bulunmaz ve jejunum normal

gortinlimdedir (1,16).

Proteinden zengin, orta zincirli trigliserid iceren
yagdan fakir tedavi amacli beslenme diizenlemesine
olgumuz ¢ok iyi yanit verdi. Bu beslenme diizenlemesi,
intestinal lenfanjiektazi tedavisinde ana unsurdur (17).
Bugiine kadar, birka¢ yaym intestinal lenfanjiektazi
tedavisinde oktreotidin katkisini1 desteklemistir. Oktreotid
(150-200 mikrogram, giinde iki kez ya da yavas salinimh
bicim) klinik, biyokimyasal (albiimin diizeyleri) ve

histolojik iyilesmeye neden olabilir (18,19).

Ince barsak rezeksiyonu intestinal lenfanjiektazinin
segmental ve lokalize oldugu nadir durumlarda yararl
olmaktadir (20,21). Fonksiyonel duodenal lenfanjiektazi
olgulari, izlem ve tedavi gerektirmez (1,22). Sekonder
intestinal lenfanjiektazide, altta yatan neden ortadan

kaldirilabilirse tedavi saglanmis olur (23).

Sonug¢ olarak, hipoalbiiminemi bulgusu olan
hastalarda intestinal lenfanjiektaziden kuskulanilmal,
fekal alfa-1 antitripsin diizeyine bakilmalidir. Hastaligin
tanisinda endoskopi ve biyopsi, kritik &neme sahiptir.
Endoskopide beyaz plak goriinen mukoza kisimlarindan
biyopsi alinmasi tanisinda
tutmaktadir.

tedavisinde proteinden zengin, orta zincirli trigliseridleri

hastaligin onemli yer

Primer intestinal lenfanjiektazinin

iceren yagdan fakir beslenme diizenlemesi uygundur.
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