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Polisitemi ile Seyreden Renal Lenfanjiektazi

Renal Lymphangiectasia Presenting with
Polycythemia: Case Report

OZET Renal lenfanjiektazi, az sayidaki hastada radyolojik ézellikleri bildirilmis nadir bir durum-
dur. Bobrek lenfatik drenajinin gelisim asamasindaki malformasyonu sonucu ortaya ¢ikmaktadur.
Radyolojik bulgular invaziv bir islem olmaksizin taniy1 koymada yardimci olabilmektedir. Lenfan-
jiektazi en sik boyun (%75) ve aksillada (%20) goriilmekle birlikte retroperiton, mediasten, me-
zenter, omentum, kolon ve pelviste de goriilebilmektedir. Genelde asemptomatik seyretmektedir;
ancak bazen hipertansiyon, nadiren de polisitemi ile iligkilidir. Polisitemi, muhtemelen bobrek et-
rafindaki siv1 koleksiyonunun mekanik baskisi sonucu gelismektedir. Bu ¢alismada, polisitemisi bu-
lunan renal lenfanjiektazili bir olgu sunulmustur. Olguya yapilan ultrasonografide bilateral perirenal
s1v1 koleksiyonlar: goriilmistiir. Kontrol bilgisayarli tomografide de perirenal koleksiyonla uyumlu
alanlar izlenmistir. Olgunun hemoglobin degerleri, yapilan flebotomiler sonucu normal degerlere
gerilemis ve olgu konservatif olarak izlenmistir.

Anahtar Kelimeler: Polisitemi; lenfanjiektazi; bobrek hastaliklari, kistik

ABSTRACT Renal lymphangiectasia is a very rare condition and knowledge of its radiological features
is based on reports of few cases. It is regarded as a developmental malformation resulting from the
failure of developing renal lymphatic tissue. Radiological finding can help in making the diagnosis
with no need for invasive procedure. Neck (75%) and axillary (20%) lesions are the most common
manifestations of lymphangiectasia, but it can occur in the retroperitoneum, mediastinum, mesen-
tery, omentum, colon, and pelvis. Renal lymphangiectasia is usually asymptomatic. It is sometimes
associated with hypertension and rarely with polycythemia. Polycythemia was probably linked to
renal compression by fluid collections. We present a case of renal lymphangiectasia associated with
polycythemia. An ultrasound was performed and revealed a bilateral perirenal collection. A con-
trolled abdominal computed tomography scan showed perirenal collection. Patient’s hemoglobin
level decreased within normal range after phlebotomies and patient is followed conservatively.

Keywords: Polycythemia; lymphangiectasis; kidney diseases, cystic

enal lenfanjiektazi ¢ok nadir goriilen benign bir hastaliktir. Bobre-

gin lenfatik drenajindaki benign bir malformasyondan kaynaklan-

di1g1 zannedilmekte ve genellikle asemptomatik seyretmektedir.
Semptomatik oldugunda hematiiri, yan agrisi, hipertansiyon, bazen daha da
nadir olarak polisitemiye neden olabilir. Literatiirde sadece 5 hastada renal
lenfanjiektaziye polisiteminin eglik ettigi gosterilmistir.!>

I OLGU SUNUMU

Otuz yedi yasindaki erkek olgu, polisitemi, bilateral yan agrisi ve makros-
kobik hematiiri sikayetleriyle hastanemize bagvurdu. Yaklasik 20 yildir
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glinde bir paket sigara icen olgunun bilinen bir has-
talig1 yoktu. Tansiyonu 130/80 mmHg olan olgu-
nun laboratuvar sonuglarinda hemoglobin: 19,9
g/L, hematokrit: %58, eritropoietin (EPO): 17,7
mlU/mL (normal aralik 4-16 mIU/mL), serum tire
ve kreatinin degerleri normal aralikta saptandi.
Diger laboratuvar bulgularinda anormallik yoktu.
Polisitemi veraya yonelik yapilan Janus Kinaz 2 ge-
nindeki V617F mutasyonu negatif idi. Olgunun
onay1 alinarak yapilan radyolojik tetkiklerde ultra-
sonografi (USG)’de boyutlar:1 normal olan her iki
bobregin etrafinda; en belirgin yerinde yaklagik 1
cm kalinliga ulagan, birbirlerinden ince septasyon-
larla ayrilan multipl anekoik siv1 koleksiyonu alan-
lar izlendi (Resim 1). Bilgisayarli tomografi (BT)'de
ise bobreklerin etrafinda kontrast tutulumu olma-
yan siv1 dansitesinde (7 Hounsfield Unitesi) alanlar
izlendi (Resim 2). Bu bulgular ile birlikte olguya
lenfanjiektazi tanisi konuldu ve herhangi bir giri-
simsel islem uygun goriilmedi. Polisitemiden dolay1
olguya diizenli araliklarla flebotomi uygulanmakta
ve konservatif olarak izlemi yapilmaktadir.

I TARTISMA

Renal lenfanjiektazi, bobregin lenfatik drenajinda
nadir goriilen benign bir malformasyondur. Renal
lenfatik kanallar, siniis ile paraaortik, parakaval ve
interaortakaval gibi daha biiyiik lenfatik damarlar
arasinda baglantiy: saglamaktadir. Bu baglantidaki
gelisimsel malformasyon veya hasara baglh kanal-
larda dilatasyon gelismekte ve bunun sonucunda
perirenal veya renal siniiste uniokiiler ya da mul-
tiokiiler kistler gelismektedir. Yas ve cinsiyet baki-
mindan farklilik yoktur.%” Baz: hastalarda ailesel
gecis bildirilmigtir.?

Renal lenfanjiektazi asemptomatik kalabilmekte
veya nonspesifik semptomlara neden olabilmekte-
dir. Hastalarin en sik sikdyeti hematiiridir. Ayrica
yan agrisi, batinda kitle, hipertansiyon, plevral efiiz-
yon ve asit diger bulgu ve semptomlardir. Bobrek
fonksiyonlar genellikle etkilenmez iken sadece bir
pediatrik hastada renal yetmezlik bildirilmistir.’

Perirenal, peripelvik ve intrarenal lenfatikler-
deki genislemeler karakteristik goriiniimler olus-
turmaktadir. USG ¢ok sayida perirenal ve/veya
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RESIM 1: US'de bobrek etrafinda, en kalin yerinde yaklagik 1 cm kalinliga
ulasan anekoik sivi koleksiyonlari izlenmektedir.

RESIM 2: BT'de bilateral bobrek etrafinda kontrast tutulumu olmayan hipo-
dens subkapsiiler sivi koleksiyonlari izlenmektedir.

parapelvik kistleri gostermektedir. Biyiik lezyon-
lar, bobregin kontiirlerinin bozulmasina, renal pa-
rankim ekosunun artmasina ve korteks-medulla
ayriminin ortadan kalkmasina neden olmaktadir.
Retroperitoneal perivaskiiler kistler USG’de degil,
BT ve manyetik rezonans goriintilleme (MRG)’de
saptanmaktadir. Intravendz iirografi fonksiyonlari
bozulmamus, boyutlar: normal veya artmis bobregi
gosterdigi gibi, perirenal haloyu ve pelvikalisiyel
bozulmay: da gosterebilmektedir.!® BT’de perirenal
veya peripelvik homojen siv1 dansitesinde koleksi-
yon alanlari izlenirken, ayrica renal parankim ka-
linhig1 da degerlendirilmektedir. MRG’de kistler
tipik olarak T1A’da hipointense, T2A’da hiperin-
tense goriilmekte ve kontrast tutulumu gosterme-
mektedir. MRG’de sivinin goriiniimii hemoraji,
debris ve protein igerigine gore degisebilmektedir.

Tamn1 karakteristik radyolojik goriintiilerle ko-
nulabilmektedir; ancak siv1 aspirasyonu ve sitolojisi
taniy1 dogruladig gibi {irinom ve apseyi de ekarte
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etmektedir. Aspire edilen siv1 5iloz karakterde de-
gildir; ¢iinki renal lenfatik damarlar mezenterik
lenfatik drenajin digindadir. Sivi az sayida hiicre
(¢ogunlukla lenfosit) ve az miktarda protein ile yag
icerebilmektedir. Renal ve retroperitoneal len-
fanjiektazide mekanik etki sonucu veya bobrek
perfiizyonunun azalmasi sonucu renine baglh hi-
pertansiyon gelisebilmektedir. Bobrek kistlerinde
parankime bast ile olugan doku hipoksisinin EPO
sentezini artirdigl ve hastada polisitemiye neden
oldugu ileri strtilmistiir."! Olgumuzda da EPO se-
viyesi yiiksek saptanmigstir. Cogu hastada tedaviye
gerek yoktur. Komplike hastalarda perkiitan aspi-
rasyon, marsupializasyon ve nefrektomi uygulan-
maktadur.

Sonug olarak; renal lenfanjiektazi, karakte-
ristik radyolojik bulgular1 olan ve ¢ok nadir go-
rillen benign bir hastaliktir. Benign gidisatindan
dolay tedaviye genellikle gerek yoktur. Yan ag-
r1s1 ve hematiirisi bulunan polisitemili hastalarda
etiyoloji arastirilirken renal lenfanjiektazi akilda
bulundurulmalidir.

Cikar Catigmasi

Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi veya finansal

destek bildirmemisgtir.
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