
İntestinal lenfanjiyektazi (IL), çocuklarda ödem 
ve asite yol açan önemli bir protein kaybettiren ente-
ropati nedenidir. Primer intestinal lenfanjiyektazi 
(PIL), lenfatik sistemin bozulmuş lenfatik drenajın-
dan kaynaklanan dilate ve kıvrımlı bağırsak lenfatik-
leriyle karakterize konjenital bir hastalığıdır.1 PIL’nin 
tedavisinde proteinden ve orta zincirli yağlardan zen-
gin, uzun zincirli yağlardan fakir diyetle beslenme te-
davinin ana unsurdur.2 Bu özel içerikli beslenmenin 
yanında, literatürde, medikal tedavi yöntemi olarak 
bir somatostatin analoğu olan oktreotid öne çıkmak-
tadır.3 Bunların yanında PIL tedavisinde kortikoste-
roidlerin ve/veya propranololün kullanıldığı sınırlı 
sayıda olgu raporları bildirilmiştir.4-6  

PIL’de, doğuştan iç organ lenfatikleri hipopla-
zik olduğundan lenf akımı zorlaşır ve intestinal len-
fatik basınç artar. Buna bağlı ince bağırsak ve 
mezenter lenf damarları genişler. Genişlemiş lenf da-
marları (laktealler) yırtılarak proteinden zengin lenf 
sıvısı ve lenfositler bağırsak lümenine ve/veya peri-
ton boşluğuna geçer. Plazmada albümin, immünog-
lobulin ve diğer protein düzeyleri azalır. 
Hipoalbüminemi, hipogamaglobulinemi ve periferik 
kanda lenfositopeni gelişebilir.7 Klasik semptomlar 
bilateral veya unilateral alt ekstremite ödemi ve ara-
lıklı ishaldir. Bazı hastalarda steatore ve yağda çözü-
nen vitamin eksiklikleri bulunurken bazılarında 
plevral efüzyon veya asit gelişebilir. PIL’nin tanısı 
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zordur, ince bağırsak biyopsisi gerektirir ve sıklıkla 
hipoproteinemiye neden olan nefrotik sendrom, kro-
nik karaciğer hastalığı ve benzeri diğer durumlarla 
karıştırılır.1 

Sekonder IL, konstrüktif perikardit, konjestif 
kalp yetersizliği, fontan cerrahisi gibi kalp hastalık-
ları, tüberküloz, lenfoma, retroperitoneal fibrozis, ke-
moterapi, enfeksiyon ve toksik etkenler, pankreatit, 
sarkoidoz gibi başka patolojilere bağlı olarak görü-
len lenfanjiyektaziyi tanımlar.8 

Bu çalışmada, diyet ve oktreotid tedavisine yanıt 
vermeyen, ancak diyet ile birlikte steroid ve propra-
nolol tedavisine mükemmel yanıt veren bir PIL’li bir 
olgu sunulmuş ve literatür bilgileri ışığında tartışıl-
mıştır. Olgunun ailesinden bilgilendirilmiş onam 
formu alınmıştır. 

 OLGU SUNUMU 

Beş aylık erkek olgu; 3,5 aylıkken kusma, huzursuz-
luk, göz çevresinde şişlik, beslenememe ve yağlı, pis 
kokulu ishal yakınmalarıyla dış merkezde çocuk gas-
troenterolojisi polikliniğine getirilmiş. Olgunun fizik 
muayenesinde periorbital ödem, pretibial ödem ve 
hafif derecede dehidratasyon saptanarak tanı ve te-
davi amacıyla hastaneye yatırılmış. Olgunun bes-
lenme öyküsünde sadece anne sütü aldığı öğrenilmiş. 
Bu merkezde yapılan incelemelerinde hemoglobin 
(Hb) 13,1 g/dL, beyaz küre 8.400/mm3 (lenfosit sa-
yısı: 2.100/mm3, platelet 520.000/mm3, eritrosit sedi-
mentasyon hızı: 26 mm/h; rutin biyokimyasal 
tetkiklerinde Na 130 mmol/L, K 2,7 mmol/L, Ca 7,2 
mg/dL, üre 30 mg/dL, kreatinin 0,6 mg/dL, total pro-
tein 2 g/dL, albümin 1,5 g/dL, tam idrar tahlili nor-
mal, idrarda protein negatif saptanmış. Gaita 
mikroskopisi, kültür, gaita adenovirüs ve rotavirüs 
antijeni, gaita kromatografisi negatif saptanmış. Yağlı 
ishali olan olguda gaitada steatokrit pozitif bulunmuş 
ve kistik fibrozise yönelik bakılan genetik incelemede 
mutasyon saptanmamış. Fekal elastaz normal aralıkta 
(350 mcg/g) bulunmuş. Süt spesifik antikorlar nega-
tif bulunmuş ve olguya yatışında 2 kez albümin rep-
lasmanı yapılmış. Fekal alfa-1 antitripsin düzeyi 
yüksek (56 mg/dL) bulunmuş. Hipoalbüminemi, 
yağlı ishal, periorbital ödem ile takip edilen ve fekal 
alfa-1 antitipsin düzeyi yüksek saptanan olguya, pro-

tein kaybettiren enteropati ön tanısıyla endoskopi ve 
kolonoskopisi yapılmış. Üst gastrointestinal sistemin 
endoskopik incelemesinde duodenum mukozasında 
nokta şeklinde beyazlıklar ve lineer hiperemik alan-
lar izlenmiş, kolonoskopisi normal saptanmış. Pato-
loji incelemesinde, mide korpus ve duodenum 
örneklerinde seyrek eozinofil lökosit saptanmış, duo-
denum mukozasında IL ile uyumlu dilate lenfatik ka-
nallar görülmüş ve spesifik enfeksiyöz bir etken 
saptanmamış. IL’ye neden olabilecek sekonder ne-
denleri dışlamak için yapılan abdominal ultrasono-
grafi, ekokardiyografi ve ppd testlerinde patoloji 
saptanmayan olguya PIL teşhisi konulmuştu. Prote-
inden ve orta zincirli yağlardan zengin, uzun zincirli 
yağlardan fakir diyetle birlikte 2 hafta intravenöz 
oktreotid (günde iki kez 200 mcg) ve toplamda 7 
kez albümin (1g/kg/doz), 2 kez de tedavi amaçlı in-
travenöz immünoglobulin (0,6 g/kg/doz) infüzyonu 
verilmişti.  

Şikâyetlerinde bir miktar gerileme olan olgu 5 
aylıkken (hastalığın 45. gününde) takip ve tedavisine 
hastanemizde devam edilmesi isteğiyle çocuk gast-ro-
enteroloji polikliniğimize getirildi. Öyküsünden, ara-
larında 4. derece akrabalık bulunan 38 yaşındaki 
sağlıklı baba ve 36 yaşındaki sağlıklı annenin 2. ge-
beliğinden miadında C/S ile 4.270 g doğduğu ve bu 
hastalığından önce yaşadığı herhangi bir sağlık sorunu 
olmadığı öğrenildi. Fizik muayenesinde vücut ağırlığı 
8.600 g (75p), boyu 68 cm (50-75 p), baş çevresi 
43,5cm (50-75p) olarak ölçüldü. Periorbital ödemi 
mevcuttu, diğer sistem muayeneleri normaldi. Labo-
ratuvar tetkiklerinde beyaz küre 5.100/mm3 (lenfosit: 
1.500/mm3), Hb 10,6 g/dL, plt 530.000/mm3, total 
protein 2,9 g/dL, albümin 1,92 g/dL 25-OH vitamin 
D 13,23, vitamin A 26,8 mikrogram/dL, vitamin E 
1,33 mg/dL, immünoglobulin G (IgG) 68 mg/dL (yaşa 
göre normal: 294-1165 mg/dL), IgA 27 mg/dL (yaşa 
göre normal: 13-72 mg/dL), IgM 41 mg/dL (yaşa göre 
normal: 33-154 mg/dL), IgE 4 IU/mL saptandı. Ol-
gunun 105 kcal/kg/gün enerji alacak şekilde, 4 
g/kg/gün protein, %50’si orta  zincirli yağ asitlerin-
den zengin trigliserid [medium-chain triglycerides 
(MCT)] içerikli olmak üzere toplamda 1 g/kg/gün 
yağ, 3 g/kg/gün karbonhidrat olacak şekilde protein-
den ve orta zincirli yağlardan zengin, uzun zincirli 
yağlardan fakir özel diyet tedavisiyle birlikte oktreo-
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tid tedavisine devam edildi. Demir ve yağda eriyen 
vitamin desteği verildi. Bu süreçte lüzum hâlinde al-
bümin desteği verildi. Olgu toplamda 6 haftalık okt-
reotid tedavisinden (günde iki kez 200 mcg) sonra 
klinik ve laboratuvar olarak oktreotide yeterli yanıt 
vermediği için oktreotid kesilerek 1 mg/kg/g predni-
zolon ve 2 mg/kg/g propranolol tedavisine geçildi ve 
özel diyetine devam edildi. Bu tedavi kombinasyo-
nuna geçtikten sonra günler içinde şikâyetleri hızla 
geriledi ve 2. hafta sonunda ishali ve ödemi düzeldi. 
Tedaviye başlanıldıktan sonra albümin transfüzyonu 
ihtiyacı olmadı ve albümin seviyesi kademeli olarak 
yükselerek 2. hafta sonunda 3,2 g/dL’ye ulaştı. Olgu-
muz prednizolon ve propranolol tedavisi başlanıldık-
tan 2 hafta sonra taburcu edildi. Taburculuk sonrası 
düzenli aralıklarla çocuk gastroenteroloji poliklini-
ğinde takip edilen olgunun steroid tedavisi 1. aydan 
sonra azaltılarak 4 aylık sürede, propranolol tedavisi 
5 ay sonunda kesildi (Tablo 1). Tedavi kesim tarihinin 
üzerinden 6 ay geçti ve olgumuzda bu süreçte hiç al-
bümin düşüklüğü gelişmedi.  Olgumuz hâlen aylık 
kontrollerle çocuk gastroenteroloji polikliniğinde 

takip edilmektedir ve sadece proteinden zengin, lipit-
ten fakir mama ve MCT oil kullanmaktadır. Son po-
liklinik kontrolünde vücut ağırlığı 13.200 g (75-90 p), 
boyu 86 cm (50-75 p) saptanmıştır. 

 TARTIŞMA 

IL, protein kaybettiren enteropatinin önemli bir ne-
denidir. Bağırsak lenfatiklerinin tıkanmasına neden 
olan durumlara birincil veya ikincil gelişebilir. Ço-
cuklarda daha sık PIL görülürken, sekonder IL eriş-
kinlerde daha sık görülür. İlk IL vakası Waldmann 
ve ark. tarafından 1961 yılında sunulmuştur. O za-
mandan bu yana, literatürde yaklaşık 200 PIL vakası 
rapor edilmiştir. PIL esasen çocukların hastalığıdır ve 
çoğunda 3 yaşından önce tanı konulur. Bununla bir-
likte, daha büyük çocuklarda ve yetişkinlerde de bil-
dirilmiştir. PIL kızlarda ve erkeklerde eşit sıklıkta 
görülür. PIL’nin kliniği lokal veya yaygın olabilen 
bağırsak tutulumunun uzunluğuna bağlıdır ve ödem, 
ishal esas başvuru yakınmalarıdır.1 Olgumuz erkek 
cinsiyetteydi ve PIL tanısı konulduğunda 4 aylıktı, 
başvuru şikâyet ve bulguları kusma, beslenememe, 
yağlı-pis kokulu ishal, periorbital ve pretibial ödem-
den oluşmaktaydı. 

IL teşhisi, ince bağırsağın (duodenum/jejunum/ 
ileum) lamina proprialarındaki ağır dilate lenfatikle-
rin karakteristik histolojisi ile konur. Villus yapısı bo-
zulabilir, genişleyebilir ancak genellikle atrofi 
görülmez.9 Endoskopik olarak, mukozada serpilmiş 
gibi gözüken beyaz lekelerin, beyaz villusların ve 
şilöz sıvının varlığı kardinal bulgulardır. Eğer tutu-
lum düzensizse endoskopi normal olabilir ve bu gibi 
durumlarda videokapsül endoskopi lokalizasyonda 
yardımcı olabilir.10 Olgumuzun endoskopik incele-
mesinde de duodenum mukozasında noktasal be-
yazlıklar saptandı. Patoloji örneklerinde villus 
değişiklikleri saptanmamakla beraber, mide korpus 
ve duodenum örneklerinde seyrek eozinofil lökosit 
ile duodenum örneklerinde mukozada çok sayıda di-
late lenfatik kanal gözlendi. PIL’de bildirilen immü-
nolojik anormallikler, azalmış immünoglobulin 
seviyeleri (IgG, IgA, IgM), düşük CD4+ T hücreleri, 
lenfositopeni, cilt alerjisi ve greft reddidir.11 Olgu-
muzda da IgG düzeyi yaş aralığına göre düşük sap-
tandı.  
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Total protein Albümin Klinik durum 

(g/dL) (g/dL)  

İlk tanı anı 2,0 1,5 Periolbital ödem 

Pretibial ödem 

İshal 

Hastalığının 48. günü 2,9 1,92 Periolbital ödem 

(2 hafta oktreotid +7, İshal 

doz albümin +2 doz  

IVIG sonrası) 

Hastalığın 87. günü 2,7 1,7 Periolbital ödem 

(6 hafta oktreotid İshal 

tedavisi sonrası 

Hastalığın 101. günü 4,9 3,2 Ödem yok 

(2 hafta steroid ve İshal yok 

propranolol tedavisi sonrası 

4 ay steroid + 5 ay 6,1 4,2 Ödem yok  

propranolol tedavisi sonrası İshal yok 

Proteinden zengin mama + 5,87 4,06 Ödem yok 

MCT oil ile takip edilirken İshal yok 

tedavi kesiminden 6 ay  

sonraki son kontrolü

TABLO 1:  Olgunun tedaviye klinik yanıtının 
değerlendirilmesi.

IVIG: İntravenöz immünoglobulin, MCT: Orta zincirli yağ asitlerinden zengin trigliserid.



PIL’nin tedavisinde proteinden zengin, düşük 
yağlı, orta zincirli yağ asitlerinden zengin trigliserid-
lerle beslenme düzenlemesi tedavinin ana unsurudur.2 
Desai ve ark.nın yaptığı bir çalışmada, bu beslenme 
düzenlenmesi tedavisinin hastaların yaklaşık 
%63’ünde tam tedavi için tek başına yeterli olduğu 
bildirilmektedir.12 Uzun zincirli yağ asitlerinin diyet-
ten çıkarılması dilate ince bağırsak lenfatiklerinin 
rüptürünü önler. MCT doğrudan portal venöz dola-
şıma emildiği için lenfatik damarların içindeki ba-
sıncı bir dereceye kadar azaltarak PIL semptomlarını 
hafifletir.9 Literatürde, değişken etkinliği olan diğer 
tedavi yöntemleri arasında oktreotid (günde iki kez 
200 mcg), kortikosteroidler, propranolol (2 mg/kg/g), 
ince bağırsak rezeksiyonu, albümin infüzyonları, pe-
ritoneovenöz şant (Levine) ve bağırsak nakli yer 
alır.4,5,7  

PIL'li hastalarda oktreotid tedavisi, enteral pro-
tein kaybında azalma sağlar ve diyet değişiklikle-
rinin yetersiz olduğu hastalarda tercih edilir. 
Oktreotidin etki mekanizması net bilinmemekle bir-
likte, günde iki kez 150-200 mcg dozunda uygu-
landığında iyi sonuçlar verdiği bildirilmiştir. Akut 
durumlarda, kısa süreli albümin infüzyonları plazma 
onkotik basıncını artırarak köprü müdahalesi olarak 
kullanılabilir.1 Oktreotid, uzun etkili bir somatosta-
tin analoğudur. Somatostatinin lenfatik sistemdeki 
intralüminal basınç ve lenf üretimi ile ilgili etki me-
kanizması hakkında çok az şey bilinmesine rağmen, 
gastrointestinal vazoaktif peptidleri inhibe etmesi 
ve otonom sinir sistemini uyarması önerilen etki 
mekanizmalarıdır. Somatostatin yağların bağırsak 
emilimini ve torasik lenfatik kanaldaki trigliserid 
konsantrasyonlarını azaltır. Portal veya femoral ven 
yoluyla somatostatin infüzyonu muhtemelen spla-
nik lenf dinamiğindeki değişikliklerle ilişkili ola-
rak torasik kanal lenf akışı üzerinde hafifletici etki 
sağlar.3  

Sunulan olguda 12 haftalık diyet tedavisi ile bir-
likte toplamda 8 haftalık oktreotid tedavisi yeterli ol-
madığı için steroid ve propranolol tedavisi başlandı. 
Literatürde, iki yetişkin ve bir tane 12 yaşında çocuk 
lenfanjiyektazi hastasında yüksek doz kortikosteroid 
tedavisine yanıt alındığı sunulmuştur. Bu hastalarda 
ödem, hipoproteinemi, lenfositopeni ve şilöz efüz-
yonlarla karakterize IL bulunmuş. Aynı zamanda se-

dimentasyon yüksekliği, normal veya artmış immün-
globulin seviyeleri gibi inflamatuar süreci destekle-
yen laboratuvar ve klinik bulgular saptanmış.4 Marion 
ve ark.nın çalışmasında, 13 yaşında diyete yanıt ver-
meyen bir PIL hastasında, steroid 1 mg/kg/g dozunda 
başlanarak kademeli olarak 4 ay içinde 10 mg/gün’e 
düşülmüş ve bu dozla hasta 3 yıl takip edilmiştir. Ste-
roid tedavisinin 4. ayında hasta asemptomatik hâle 
gelmiş olup, laboratuvar ve klinik bulguları tama-
men düzelmiştir. Bu hastada laboratuvar veya kli-
nik olarak inflamatuar bir süreç gösterilmemiştir.13 
Olgumuzda da sedimentasyon hızı normaldi, im-
munglobulin G düzeyi yaşa göre düşüktü, sadece 
mide korpus ve duodenum örneklerinde seyrek eo-
zinofil lökosit saptanmıştı. Belirgin inflamatuar bir 
süreç saptanamamış olmasına rağmen literatürdeki 
kısıtlı sayıdaki olgu sunumları esas alınarak olgu-
muzda steroid tedavisi denendi ve başarı sağlandı. 
Ancak, IL tedavisinde steroidin etki mekanizması 
hâlen net bilinmemektedir ve tedavinin etkinliğini 
araştıracak yeni çalışmalara ihtiyaç vardır. 

İnfantil hemanjiyom ve lenfatik malformasyon-
ların tedavisinde nonselektif bir beta bloker olan 
propranolol kullanılmaktadır. Propranolol, Raf-mito-
jen aktive protein kinaz sinyal yolağını down-regüle 
ederek vasküler endotelyal büyüme faktörü [vascu-
lar endothelial growth factor (VEGF)] ekspresyonunu 
azaltır. Propranololün VEGF’yi inhibe ederek, len-
fanjiyogenezi baskıladığı ve lenfatik malformasyon-
ların büyümesini engellediği savunulmaktadır.14 
Casero ve ark. da propranololün bu etkisini IL üze-
rinde denemişler ve 10 aylık bir IL hastasında, 
MCT’den ve proteinden zengin diyet düzenlemesini 
ve 7 ay süresince kullanılan 2 mg/kg/g dozundaki 
propranolol tedavisine yanıt aldıklarını savunmuşlar-
dır.5 Olgumuz da steroid (1 mg/kg/g) ve propranolol 
(2 mg/kg/g) tedavi modalitesine 2 hafta gibi kısa bir 
süre içinde klinik yanıt verdi. Toplamda 4 ay steroid 
ve 5 ay propranolol tedavisi aldı ve tedavi kesiminin 
üzerinden 6 ay geçmesine rağmen bu süreçte klini-
ğinde herhangi bir bozulma gerçekleşmedi ve albü-
min düşüklüğü saptanmadı. Literatürde sunulan 
kısıtlı sayıdaki hastada, steroid ve propranolol tedavi 
kesiminden sonra laboratuvar veya klinik tabloda bir 
bozulmanın olup olmadığı ile ilgili geri bildirim yok-
tur. Olgumuzda steroid ve propranolol tedavi kesi-
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minin üzerinden 6 ay geçti, hâlen aylık kontrollerle 
takip edilmektedir, klinik ya da laboratuvar tablo-
sunda herhangi bir bozulma gerçekleşmemiştir. Sa-
dece proteinden zengin, lipitten fakir mama ve MCT 
oil kullanmaktadır ve büyüme-gelişmesi yaşıtlarıyla 
uyumludur. 

Sonuç olarak, PIL tedavisinde özel beslenme ve 
oktreotid tedavisine yanıt alınamadığı zaman bes-
lenme düzenlemesi ile birlikte kortikosteroid ve prop-
ranolol kombinasyonunun iyi bir alternatif tedavi 
seçeneği olacağı unutulmamalıdır. 

Finansal Kaynak 
Bu çalışma sırasında, yapılan araştırma konusu ile ilgili 
doğrudan bağlantısı bulunan herhangi bir ilaç firmasından, tıbbi 
alet, gereç ve malzeme sağlayan ve/veya üreten bir firma veya 
herhangi bir ticari firmadan, çalışmanın değerlendirme 

sürecinde, çalışma ile ilgili verilecek kararı olumsuz etkileyebile-
cek maddi ve/veya manevi herhangi bir destek alınmamıştır. 

Çıkar Çatışması 
Bu çalışma ile ilgili olarak yazarların ve/veya aile bireylerinin 
çıkar çatışması potansiyeli olabilecek bilimsel ve tıbbi komite 
üyeliği veya üyeleri ile ilişkisi, danışmanlık, bilirkişilik, herhangi 
bir firmada çalışma durumu, hissedarlık ve benzer durumları yok-
tur. 
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