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Bu galigma, Ulusal Neonatoloji Kongresi'nde (UNEKO-29, 6-10 Ekim 2021, Antalya) poster olarak sunulmustur.

OZET izole konjenital lenfédem, oldukga nadirdir ve goriilme sikligt
20 yas altinda 100.000’de 1,15 olarak bildirilmektedir. Lenfédem, pri-
mer (idiyopatik) olarak siiperfisyal lenfatik sistemin dogustan hipopla-
zisi veya yoklugu nedeniyle veya sekonder bir bozukluga bagli olarak
gelisebilmektedir. Bu hastaligin esas nedeni bilinmemekle birlikte,
¢ogu olguda lenfatik damarlarin hipoplazik oldugu belirtilmektedir.
Konjenital lenfodem, genellikle bir veya daha fazla ekstremitede loka-
lize 6dem olarak goriilirken, ¢ok nadiren ekstremitelerde 6dem ol-
maksizin, penis ve skrotal bolgede de ortaya ¢ikabilir. Hastaligin
spesifik bir tedavisi bulunmamakta, ancak nadiren spontan olarak reg-
rese olabilmektedir. Burada, konjenital penil lenfédem tanisi alan pre-
matiire bir olgu, hastaligin nadir goriilmesi ve spontan regrese olmasi
nedeniyle sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Lenfodem; yenidogan; preterm;
tireme organlari; erkek

ABSTRACT Isolated congenital lymphedema is very rare and its in-
cidence is reported as 1.15 per 100,000 under the age of 20. Lym-
phedema may develop primarily (idiopathic) due to congenital
hypoplasia or absence of the superficial lymphatic system or due to a
secondary disorder. Although the main cause of this disease is un-
known, it is reported that the lymphatic vessels are hypoplastic in most
cases. While congenital lymphedema is usually seen as localized edema
in one or more extremities, it may be also rarely occurred in the penis
and scrotal region without edema in the extremities. There is not a spe-
cific treatment in this disorder, however rarely the lymphedema can be
regressessed spontaneously. Herein, we reported a premature case di-
agnosed with congenital penile lymphedema due to its rarity and re-
gressed spontaneously.

Keywords: Lymphedema; newborn; premature;
genitalia; male

Lenfodem; primer (idiyopatik) olarak siiperfis-
yal lenfatik sistemin dogustan hipoplazisi veya yok-
lugu nedeniyle veya sekonder bir bozukluga baglh
olarak gelisebilmekle birlikte nedeni tam olarak bi-
linmemektedir.! Primer lenfodemin goriilme sikhigi,
20 yas altinda 100.000°de 1,15 olarak bildirilmekte-
dir. Primer lenfodem, baslangi¢ yasina gore lenfodem
konjenita (%10-20), lenfodem precox (%80) ve len-
fodem tarda olmak iizere 3 grupta siniflandirilmak-
tadir. Lenfodem konjenita, dogumda ya da postnatal
3 aydan Once; lenfodem precox, 35 yasindan once;
lenfodem tarda ise 35 yasindan sonra ortaya ¢ikmak-
tadir.>* Konjenital lenfodem, genellikle bir veya daha
fazla ekstremitede lokalize 6dem olarak goriiliirken,

¢ok nadiren ekstremitelerde 6dem olmaksizin, penis
ve skrotal bolgede de ortaya ¢ikabilir.” Bu yazida,
postnatal 20. giiniinde belirgin hale gelen ve sonraki
haftalarda azalan perineal bolgede, penis ve skrotuma
lokalize, konjenital lenfodem saptanan bir prematiire
bebek, bu hastaligin olduke¢a nadir gériilmesi nede-
niyle sunuldu.

I OLGU SUNUMU

Hastamiz, 26 yasindaki annenin ilk gebeliginden, son
adet tarihine gore 29 hafta 6 giinliik erkek bebek ola-
rak hastanemizde sezaryen ile 980 g agirliginda
dogdu. Anne ve baba arasinda akrabalik ve ailede
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benzer bir hastalik dykiisii yoktu. Dogumda resiisi-
tasyon uygulanan hasta, preeklamptik anne bebegi,
asfiktik dogum, respiratuvar distres sendromu, bron-
kopulmoner displazi, indirekt hiperbilirubinemi, evre
1 nekrotizan enterokolit, ge¢ neonatal sepsis ve kis-
tik periventrikiiler 16komalazi (postnatal 2. giinde
kraniyal ultrasonografi ile saptanan) tanilar1 ile yeni-
dogan yogun bakim iinitemizde 2 ay siire ile tetkik,
tedavi ve takip edildi. Dogumdan sonra 20. giinde,
agirlikli olarak penis ve skrotal bolgede ddem sap-
tand1. Olgumuzun ayirici tanist bakimindan yapilan
degerlendirmesinde; serum albiimin, protein ve elek-
trolit diizeyleri, bobrek ve karaciger fonksiyon testleri
normaldi, ayrica akut faz reaktanlar1 ve TORCH se-
rolojisi negatifti, tiroid fonksiyon testleri normaldi.
Tam idrar tetkiki ve idrar elektrolitleri normal deger-
lendirilen olguda, proteiniiri ve mikroalbiiminiiri sap-
tanmadi. Uriner sistem ve skrotal ultrasonografisi ve
skrotal/penil renkli Doppler ultrasonografide cilt ve
cilt alt1 6demi disinda patolojik bir bulgu saptanmaz-
ken, tiim batin ultrasonografisi de normaldi. Kalitim-
sal hastaliklar agisindan aile dykiisii olmayan, fizik
muayenesinde sendrom bulgular1 saptanmayan, ge-
netik analiz ile herhangi bir mutasyon bulunamayan
olgunun kromozom analizi 46 XY olarak saptandi.
Perineal bolgedeki 6demin, oncelikle fazla sivi alimi
veya bebek bezi baskisina bagli lokalize bir 6dem
olabilecegi diisiiniilerek siv1 kisitlamasi, kisa siireli
ve uygun dozda diiiretik tedavisi uygulandi ve bezi
gevsek baglandi, ancak lenfédemde belirgin bir dii-
zelme ya da azalma olmadigi goriildi. Klinik izle-
minde idrar ¢ikisi sorunu olmayan hastaya herhangi
bir iiriner kateterizasyon girisiminde bulunulmadi.
Hastanin klinik takibinin 20. gliniinde, skrotal bol-
gede saptanan 6demin geriledigi, 50. giinde penise
lokalize olarak kaldig1 goriildi (Resim 1). Laboratu-
var ve radyolojik bulgular1 normal saptanan, skrotal
6demi spontan azalarak penise lokalize cilt alt1 6demi
seklinde devam eden olgu, izole konjenital penil len-
fodem olarak degerlendirildi ve klinik izleme alindi.
Taburculuk sonrasi klinik takibinde; 140. giintinde
penise lokalize devam eden 6demin postnatal 18.
ayinda belirgin sekilde geriledigi goriildii (Resim 2,
Resim 3). Literatiirde, preterm bebeklerde konjenital
penil lenfédem ile ilgili az sayida bildiri olmasi ne-
deni ile aile onami alinarak bu olgu sunumu yapildi.
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RESIM 1: Perineal bdlgede ve peniste édem, konjenital penil lenfodem (postnatal
50. giin).

RESIM 2: izole penil lenfodem (postnatal 140. giin).

RESIM 3: Postnatal 18. ayda spontan regrese olmus penil lenfdem.

I TARTISMA

Dogumda ya da postnatal 3 aydan 6nce ortaya ¢ikan
konjenital lenfédemin spesifik bir tan1 testi bulun-
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mamaktadir. Bu hastalikta tani; iyi bir 6yki, klinik
degerlendirme, laboratuvar incelemeleri (ultrasono-
grafi, Doppler ultrasonografi gibi) ve sekonder len-
fodeme neden olabilecek hastaliklar ayirt edilerek
konulmaktadir. Lenfédemin sekonder nedenleri ola-
rak; iyatrojenik, enfeksiyoz (filariyazis gibi), infla-
masyon ve lenfanjiyosarkom, ailevi benign
tiiberoskleroza eslik eden hamartom, hemanjiyom,
vendz malformasyon, kaposiform hemanjiyoendo-
telyoma gibi mekanik obstriiksiyon yapan pek ¢ok
hastalik sayilabilir.** Olgumuzun belirtilen hasta-
liklarla ayirici tanis1 bakimindan yapilan degerlen-
dirmesinde; tam kan sayimi, biyokimyasal ve idrar
tetkikleri normaldi. Bolgesel, abdominal ve iiriner
sistem ultrasonografide patoloji saptanmazken;
skrotal renkli Doppler incelemede, skrotumda yay-
gin cilt ve cilt alt1 6demi goriildii. Lenfodemli has-
talarda 6zellikle malignite siiphesi olanlarda, kesin
tan1 koymak i¢in lenfanjiyogram, lenfosintigrafi ve
biyopsi gibi tetkikler dnerilmekle birlikte, yenido-
gan doneminde ve 6zellikle prematiire bebeklerde
malignite riskinin olduke¢a diisiik olmasi ve islemin
uygulanma zorlugu nedeniyle bu tetkikler genel-
likle hastanin klinik izlemi ve laboratuvar bulgula-
rina gore yapilmaktadir.>’ Prematiire olgumuzun
laboratuvar ve radyolojik bulgularinin normal sap-
tanmasi nedeniyle biyopsi, lenfanjiyografi ve len-

fosintigrafi yapilmada.

Primer lenfédem nedenleri, herediter ve non-he-
rediter olarak 2 grupta incelenmektedir. Primer len-
fodemin herediter nedenleri olarak; muhtemelen ayni
bozukluktan kaynaklanan, ancak farkli prezante ol-
dugu diigiiniilen non-Milroy hastalig1, Meige hasta-
lig1 ve bazi sendromlar sayilabilir.>*'° Primer
lenfodemin non-herediter nedenleri olarak ise konje-
nital (esansiyel ya da prematiirelik), lenfodem pre-
cox, lenfodem tarda ve bazi sendromlar sayilabilir.
Herediter hastaliklarin kalitim1 otozomal dominant
olup, FOXC2 ve VEGFR3 gen mutasyonlar1 tanim-
lanmustir."!" Konjenital penil 6demin ayirici tani-
sinda, konjenital lenfodemle iligkili olabilen Turner
sendromu, Noonan sendromu, trizomi 13, 18 ve 21
de degerlendirilmelidir.>*!? Aile ykiisii olmayan,
fizik muayenesinde bu sendromlar1 destekleyen kli-
nik bulgulara rastlanilmayan, genetik analiz ile her-
hangi bir mutasyon saptanmayan olgunun kromozom
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analizi 46 XY olarak saptandi, patolojik ek bir bul-
guya rastlanilmadi. Hastanin takibinde, yaklasik post-
natal 50 giin sonra skrotal ddemin spontan azalarak
penise lokalize cilt alt1 6demi seklinde devam ettigi
goriildi ve hastamiz, izole konjenital penil lenfodem
olarak degerlendirildi.

Primer konjenital lenfédemin patogenezi tam
olarak bilinmemektedir. Lenfatik sistemin geligim-
sel bozukluklarindan veya vendz sistemle baglanti-
sindaki bozukluktan veya embriyonik lenfatiklerin
kaybindan kaynaklanan konjenital lenfédem irre-
versibledir.!” Opitz, reversible konjenital lenfodemin
genel poptilasyonda irreversible lenfédeme gore daha
sik oldugunu belirtmekte; bu olgularin bazilarinda
dogumdan sonra lenfatik sistem gelisiminin devam
ettigi “dinamik bir evrim siirecinden” bahsetmekte-
dir."’ Bunu destekler nitelikte bazi1 arastirmacilar da
insanoglunun gelisimi sirasinda konjenital lenfo-
demde gerileme oldugunu ve lenfatik sistemin do-
gumdan
belirtilmislerdir.'”-'* Preeklampsi ve prematiire do-
gumun primer konjenital lenfédem gelisimine kat-

sonra da gelismeye devam ettigini

kida bulunan faktorler olabilecegi bildirilmektedir.'
Preeklampside bazi humoral mediyatorlerin olasi
transplasental gegisi ile kii¢iik damalarda vaskiilopa-
tiye neden olabilecegi ve bunun da lenfodemle ilig-
kili olabilecegi belirtilmektedir.'* Preeklamptik
anneden 29 haftalik olarak dogan prematiire olgu-
muzda, skrotal ddemi zamanla gerilemis olmasi1 bah-
sedilen ¢aligmalar1 destekler nitelikte ve yasla birlikte
lenfatik sistemin diizelebilecegini diisiindiirtmekte-
dir.

Konjenital lenfédemin spesifik bir tedavisi
bulunmamaktadir. Konservatif yaklasimlarla lenf
akisindaki bozuklugun ilerlemesi 6nlenmeye ¢ali-
silmakta, bu amacla primer olarak kompresyon teda-
visi ve etkilenen uzvun elevasyonu onerilmektedir.
Biiytiyen ve fonksiyonel kayba neden olan
lenfodem vakalarinda cerrahi tedavinin de uygulana-
bilecegi bildirilmektedir.®*!'* Literatiirde, konjenital
izole penil lenfédem oldugu bildirilen az sayida pre-
matiire olgu bulunmaktadir.®'*!> Bunlardan 26 hafta-
lik dogan olguda, penil lenfédemin taburculuk
sonrasi 6 aylik izlem sonunda tiimiiyle diizeldigi bil-
dirilirken, preeklamptik anneden 32 haftalik dogan
bir diger olguda ise penil lenfodemin 1 yillik takip
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sonunda diizeldigi rapor edilmigtir.'*!> Komplikas-
yonsuz gebelik sonrasi 34 haftalik dogmus baska bir
hastaya ise 19 aylikken kalinlasmis ve uzamis penis
derisi nedeniyle subkutandz doku ¢ikarimiyla birlikte
stinnet uygulandig1 bildirilmistir.* Olgumuz, tutulan
bolgenin fonksiyon kaybi olmamasi ve konservatif
tedaviye yanit vermesi nedeni ile cerrahi tedavi uy-
gulanmayarak klinik izleme alinmig ve postnatal 18
ayinda penil lenfédemin belirgin diizeldigi goriil-
miistiir.

Yenidogan doneminde olduk¢a nadir olsa da
prematiire bebeklerde konjenital penil lenfodem go-
rilebilmekte, spesifik bir tedavisi bulunmayan bu
durum, bazen spontan regrese olabilmektedir; ancak
bu olgular ayirici tan1 bakimindan iyi degerlendiril-
meli, fonksiyonel agidan takip ve tedavisi iyi plan-
lanmalidir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili
dogrudan baglantisi bulunan herhangi bir ilag¢ firmasindan,
tibbi alet, gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir
firma veya herhangi bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlen-
dirme siirecinde, ¢alisma ile ilgili verilecek karari olumsuz et-
kileyebilecek maddi ve/veya manevi herhangi bir destek

alinmamugtir.

Cikar Catismast

Bu ¢aligma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢tkar ¢atismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
iiyeligi veya tiyeleri ile iligkisi, danismanlik, bilirkisilik, herhangi
bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer durumlari

yoktur.
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