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PRIMARY INTESTINAL ~ LYMPHANGIECTASIA -

CASE REPORT

Dr.Hayrettin KUNDUR, Dr.Erdogan ARIKAN, Dr.Erhan SAYALI, Dr.Hizir AYDIN,
Dr.Aslan CELEBI, Dr.Kadrl BAHTIYAR, Dr.Riza ALICANOGLU

Taksim Hastanesi 2. Dahiliye ve Gastroenteroloji Klinigi

OZET

15 yildir asimetrik 6dem tarif eden ve son zamanlar-
da dispnesi olan 33 yasinda bir erkek hasta Nisan
1991'de klinigimize basvurdu. Biz bu hastaya gastro-
intestinal sistemin ¢ok nadir bir hastaligi olan primer intes-
tinal lenfajlektazi tanisi koyduk.

Anahtar Kelimeler: intestinal lenfanjiektazi, Lenféodem,
Proteindosing enteropati
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Primer intestinal lenfanjiektazi ince barsakta lenfa
kanallarinin tikanma ve telenjiektazik dilatasyonu sonu-
cu lenf sivisinin barsaga sizmasi ve buna bagh olarak
hipoproteinemi, gogunlukla asimetrik olan 6dem ve len-
fopeninin gorildigld nadir bir hastaliktir. Bu hastalik ilk
kez Waldmann ve arkadaslari tarafindan 1961 yilinda
tarif edilmistir (1). Bu hastalarda anormal periferik, ret-
roperitoneal ve torasik lenfatikler, toraks ve batin gibi
bosluklarda siloz eflizyon goézlenmesi ile primer intesti-
nal lenfanjiektasinin aslinda sadece barsaklari etkileyen
bir hastalik degil, tim vicutta yaygin olarak lenfatik sis-
temi etkileyen konjenital bir hastalik oldugu anlasiimistir
(2,3).

Primer intestinal lenfanjiektazi ¢ocukluk ¢aginda
baslayabilen ve bu durumda da gelisme geriligi ile sey-
reden bir hastaliktir. Hastaligin karakteristigi barsak yolu
ile olan lenfa sivisi kaybi ile hipoproteinemiye bagh
0dem, lenfopeni, malabsorbsiyon, siléz eflizyonlar ve
hipogammaglobulinemidir. Serum kolesterol dizeyi kis-
men azalmis veya normal bulunabilir. Lenfopeniye bagh
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SUMMARY

A 33-years old male patient*wJiQ.ftad a recent dys-
pnea and asymmetrical edema for 15 years was admit-
ted™ our hospital in April 1991. We diagnosed primary
intestinal lymphangiectasia in this patient, which is a very
rare disorder of the gastrointestinal system.

Key Words: Intestinal lymphangiectasia, Lymphedema,
Protein-osing enteropathy .
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olarak selliler immun yetmezlik belirtileri gozlenebilir.
ince barsak pasaj grafilerinde mukozal édem ve ma-
labsorbsiyon paterni tespit edilebilir (4). Yapilan tenfan-
jiogramlarda perifer ve visseral lenfatiklerde hipoplastik
yapi gozlenir. 1-131 polyvinilpyrolidone'un barsaktan ati-
limi kalitatif ve kantitatif radyoizotopik olarak o6lgulebilir.
Jejunal biopside karekteristik olarak lamina propria ve
submucosada dilate ve telenjiektazik lenfatik kanallar
gOzlenir. Laparotomi yapilan hastalarda serosa ve me-
zenterler lzerinde makroskopik olarak gdzlenebilen di-
late ve kivrimli lenfa kanallari, gri-kahverengi renk
degisiklikleri ve buyumus, fibrotik mezenter lenf nodil-
leh gordlebilir (5). Laparoskopide lenfanjiektazinin seg-
menter oldudu tespit edilen bazi vakalarda segment re-
zeksiyonu ile semptomlarda belirgin dizelme saglan-
mistir (5,6). Orta zincirli yag asitleri diyeti ile semptom-
larda ¢cogu kez gerileme saglanmistir. Son yillarda
trans-4-aminometil sikloheksan karboksilik asit (Trans-
AAmcfra) ile ylplan tedavi ¢calismalari umut vaat etmek-
tedir (7<&), Bunun disinda bitin bu tedavilere refrakter
olgular bildirilmistir(9).

VAKA

Sayasinda erkek hasta klinigimize Nisan 1991'de
el, ayak ve karninda 6dem, halsizlik ve nefes darligi
yakinmalari ile basvurdu. Ilk kez 1976 yilinda sol ayak
sirtinda baglayan 6dem iki yil icinde kasigina kadar iler-
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lemis. 1986 yilindan beri ayak sirtindan baslayip ka *

na kadar ylkselen sismeleri olmus. Son 3-4 aydir
eforla ortaya gikan nefes darligi, halsizlik ve giderek
belirginlesen karin sisligi olusmus. Fizik muayenesinde
sol tarafta daha belirgin olmak lzere basmakla kolay
gode birakan 6dem her iki bacakta da gozlendi. Her iki
el sirtinda ve skrotumda da yumusak gode birakan
6dem vardi. Batinda serbest asite bagh fizik muayei:

bulgulari saptandi. Diger sistem bulgulari, teleradiograf
ve EKG normal idi.

Laboratuar bulgulari: Hemoglobin 15.8 g/di (Nor-
mal 12-16 g/dl), Hematokrit %48 (N: 37-47), Lokosit
5800/mm3 (4000-10000) Nétrofil %74, Lenfosit %19,
Monosit %7, idrar analizi: Dansite: 1020, Albumin: (-),
Protein: (-)/24 saatlik idrarda kantitatif olarak tayin, se-
diment: 1-2 I0kosit, 1-2 eritrosit. Eritrosit sedimen-
tasyon Hizi: 4 mm/saat, Glukoz: 79 rng/dl (70-110),
Ure: 30 mg/dl (1-50). Kreatinin: 0.9 mg/dl (0.5-1.2),
Total Biiirubin: 0.8 mg/dl (0.1-1.3) Trigliserid: 111 mg/dI
(70-170), Kolesterol: 170 mg/dl (70-200), AST: 24
iu/1 (0-37), ALT: 20 iU/l (5-40), GGT: 9 iu/l (4-28), Alka-
len Fosfataz: 46 iu/l (37-111), LDH: 211 i/l (225-450),
Sodyum: 144 mEp/l (140-155), Potasyum: 4.7 mEq/I
(3.5-5.3), Kloriir: 103 mEq/L (90-110), Kalsiyum: 8.1
mEq/l (8.5-10.5), Protein-Elektroforezi: Albumin 3.19
g/dl (3.5-5.5) Globulin 1.71 g/dl (2-3.5) Alfa-1 %6 (4.2-
7.2), Alfa-2 %10.4 (6.8-12) Beta %8.6 (9.3-15), Gam-
ma %10.4 (13-23).

immun-Elektroforezde IgG 870 mg/dl (700-1700),
IgM 52 mg/dl (60-210), IgA 74 mg/dl (70-350). Bu
degerler normalden disik yada alt sinirlarda idi. PPD
(-), Parasentez mayii siléz gorinimde: Glikoz 140
mg/dl, LDH 143 IU/L, kolesterol 226 mg/dl, protein 2.7
gr/L. Santrai ven6z basing 8 cm HaO. Klinik ve lahora
tuar bulgulari ile yakinmalarinin hipoalbulinemiye bagh
oldugunu tespit ettigimiz bu vakada karaciger kaynakl
albumin-sentez yetersizligini disiindirir patoloji ve re-
nal kaynakli albumin kaybi tesbit edemedigimizden
gastroinfestina! yol ile protein kaybina neden olan has-
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taliklara yoneldik. Bu amada yapilan incelemeler ve
sonuglari soyle idi. Gaitada parazit ve yumurtasi 3 kez
negatif idi Gaitada 1.5 gr/gin yag tesbit edildi. Batin
US'de serbest sivi disinda patoloji saptanmadi. Spesifik
anti-glhiadin-IgA-Antikoru 0.8 AU (25) dusik dizeyde
idi. Batin CT: ince barsak duvarinda ¢deme bagl yay-
gin kalinlagsma rmezanter diizeyinde lenfatiklerde belir-
ginlesmeler gorildl, ince barsak pasaj grafisinde: Je-
junum motilitesi artmis mukoza pililerinde 6dematéz
kalinlasma ve submukozal lenf htrepfazisini dustundurir
bulgular gézlendi. Gastrodudenoskopide: Duodenunri
mukozasi 6demi ve granile gérinimde idi. Duodenum
ikinci kismindan alinan biyopsi materyalenin histopato-
lojik incelenmesinde villuslarda belirgin atrofi kripi hipo-
plazisi mukozal ve submukozal lenfoplazmasiter hiicre
infiltrasyonu go6zlendi. Crosby kapsili ile alman jeju-
num biyopsi materyalinde villuslann kisalmi.g oldugu la-
mina propriada yogun mononukieer hicre infiltrasyonu
ve mukozal lenfatiklerde genisleme gbze garpiyordu.

Hastaya tani ve tedavi amaciyla laparotomi uygu-
landi. Ameliyatta 500 cc sil6z mayii bosaltildi, ince bar-
sak duvarinda ileri derecede genislemis lenfatik kanal-
larin segmenler olmayisi nedeniyle biopsi alinarak a-
meliyat sonlandirildi. Hastanin semptomlari albumin ve
yagdan fakir diet ile azaldi

TARTISMA

Biz vakamizda kolay gode birakan yumusak 6dem
ve hipoalbulinemi ile albumin dusukligine neden olan
hastaliklarin ayirici tanisina aittik. Aibuminin tek sentez
yeri olan karacigerin yapilan tetkiklerinde herhangi bir
patolojiye rastlamadik. Yinelenen idrar incelemelerinde
protein kaybi saptanmadi. Bunun Uzerine protein kay-
bettiren gastroenteropatilerin ayirici tanisirsa gittik. Spe-
sifik antt-glaiciin-igA antikorunun diisiik diizeyde olmasi
histopatolojik bulgular ile giuten-enteropatisi tanisindan
uzaklasiidi.Tropikal sprue ve soya entoleransmi anam-
nezle, 6lgtigimiiz santral venéz basincin normal bulun-
masi ile (8 cm H20) sekonder intestinal lenfanjlektaziye
neden olan kalp hastaliklarini ekarte ettik. Tipik histo-
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Sekil 1. ince barsaklarn genel gériinimu
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Sekil 2. Dilafe lenfatik kana!
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Sekil 3. Mezenterik lenfadenomegali

Resim 1,2,3 ince barsaktaki Gdematéz dilate lenfatik kanallari
ve sismis mezenterik lenfatikleri gbsteren bu fotograflar 3 Kasim
1992'de laparotomi sirasinda  ¢ekildi.

Sekil 5. ince barsak yiuzeyinde deskuamasyon ve lenfoplas-
mositer infiltrasyon (x200)

patolojik bulgulari olan Whipple hastaligini elimizdeki
patoloji sonucuna dayanarak, abdominal tiberkiloz,
abdominal lenfoma, retroperitoneal fibrozis de CT so-
nucuna dayanarak ekarte edildi. Hastaya uygulanan la-
parotomide ince barsak duvarinda yaygin olarak ileri
derece genislemis tortudz lenfatik kanallar gdézleniyor-
du. Barsak duvari ileri derecede kalinlagsmis ve gode
birakmiyordu. Mezenterde kalinlasma ve sayilari on ci-
varinda 2-7 cm civarinda elastik kivamda lenfadenome-
galiler mevcuttu (Sekil 1,2,3).

ince barsak (izerinden transvers serit seklinde
submukozaya kadar derinlesen biopsi 6rnegi alinarak
ameliyat sonlandirildi. Biopsi 6rneginin incelenmesinde
kas lifleri arasinda ileri derecede acilma ve 6dem ile
belirgin genislemis lenfatik kanallar géze c¢arpmakta idi
(Sekil 4,5). Ameliyattaki makroskopik goérinim, alinan
biopsi materiyallerinin histopatolojik incelenmesi ve
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Sekil4. Jejunal mukoza yiizeyindeki kisalmis villuslar ve lenfa-
tik kanallarin belirgin dilatasyonu (x200)

yaptigimiz klinik ve laboratuar ¢aligsmalar sonucu hasta-
miza primer intestinal lenfanjiektazi tanisini koyduk.
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