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Ozet

Primer ve sekonder olarak gorilebilen lenfédem; kronik doku 6demiyle sonuglanan lenf drenaji bozuklugu ile olusur. Primer
lenfodemin herediter ve herediter olmayan tipleri; herediter tipinin erken ve ge¢ baslangicli olmak tizere iki alt tipi bulunmak-
tadir. Kronik lenfédemde goriilen en 6nemli komplikasyon lenfanjiosarkom gelisimidir. Lenfanjiosarkom genellikle meme kanseri
tedavisi icin yapilan mastektomi ve radyoterapiden sonra olusan sekonder lenfédem zemininde gelisir ve bacakta nadiren
gorilir. Burada bacagindaki ge¢ baslangich herediter primer lenfédemin tizerinde lenfanjiosarkom gelisen 41 yasinda bir erkek
olgu bildirilmektedir. Ayrica hastamizin kizinda da ge¢ baslangicli primer lenfodem tespit edilmistir. Olgu bacakta lenfan-
jiosarkom nadir gortldugi icin sunulmaktadir. (Ttrk Dermatoloji Dergisi 2008; 2: 24-7)

Anahtar kelimeler: Primer lenfodem, lenfanjiosarkom

Summary

Lymphedema, which can be seen as primary and secondary, is caused by a failure of lymph drainage resulting in chronic tissue
swelling. There are two types of primary lymphedema: hereditary and nonhereditary. The hereditary type has two subtypes: early
and late onset. The most critical complication of chronic lymphedema is the development of lymphangiosarcoma. This generally
develops on a base of secondary lymphedema, caused by radiotherapy and mastectomy which has been performed in the treat-
ment of breast cancer. It rarely develops on the leg. Here, a 41 year-old male with late onset hereditary primary lymphedema in
the leg on which lymphangiosarcoma has developed is presented. Moreover, his daughter was also diagnosed with late onset
hereditary primary lymphedema. This case is presented due to the fact that lymphangiosarcoma on the leg is rarely seen.
(Turkish Journal of Dermatology 2008; 2: 24-7)
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Giris nadiren sporadik olarak da goériilebilir. Bazi formlari
Turner sendromu, sari tirnak sendromu gibi kromozomal
anomalilere eslik eder. Sekonder lenfédem ise lenfatik
akimin cerrahi veya diger hastaliklar nedeniyle tikanmasi
sonucu olusur (2). Digtan basi yapabilen her tirlu kitle,
radyoterapi uygulamasi, filariyazis, mastektomi, enfek-
siyonlar ve travmalar sonrasinda gelisebilir (3,4). Siklikla

Lenfddem vyetersiz lenfatik drenajin neden oldugu
siklikla alt ekstremitelerde goérilen kronik yumusak doku
sisligidir (1). Lenfatik drenaj eksikligi lenfatik sistemdeki
edinsel ya da konjenital anomalilerden kaynaklanir (2).

Lenfodem primer veya sekonder olarak siniflandirilir
(Tablo 1). Primer lenfédemin cesitli klinik tipleri vardir. En
sik erken baslangicl tipi géralir. Siklikla otozomal dom-
inant kaltim goOsteren primer konjenital lenfddem

bir veya iki ekstremitede gorilen lenfédem nadiren diger
organlarda da gorulebilir (2).

Lenfanjiosarkom kronik lenfédemin nadir gorilen
ciddi bir komplikasyonudur. Lenfédem zemininde
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gelisen lenfanjiosarkom ilk olarak Stewart ve Treves
tarafindan 1948 yilinda Ust ekstremitede tanimlanmistir (5).
Bu durum alt ekstremitesinde kronik lenfédemi olan hasta-
larda da nadiren bildirilmistir (3). Burada bacaginda gecg
baslangich herediter primer lenfddemi olan ve Uzerinde
lenfanjiosarkom gelisen bir olgu sunulmustur.

Olgu

Kirk bir yasinda erkek hasta sag bacagindaki iyilesmeyen
yara nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Otuz yildir her iki
bacaginda sislik olan hastanin 5 ay énce sag bacaginda bir
yara olugmus. Onceleri kiicik siyah bir nokta seklinde olan
yara zaman icinde buyuyerek yayilmis. Yara yerine ait herhan-
gi bir travma 6ykisu olmayan hastanin babasinin bacaginda
olusan kangren nedeniyle 6ldigu ve kizinin da bacaklarinda
benzer sekilde sisme oldugu 6grenildi.

Dermatolojik muayenesinde; sag bacakta kasiktan
baslayarak tim bacagi kaplayan, sol tarafta diz altindan
baslayan ve alt bacagi tamamen kaplayan gode birakmayan
sert kivamda 6dem ve sag bacak i¢ ylzde diz altindan
baslayip kasiga dogru uzanan morumsu renkte, Uzerine
basmakla solmayan, sinirlar yer yer belirgin sklerotik plak

Sekil 1. Sag bacakta yaygin 6dem ve kasiktan diz altina uzanan
sklerotik plak tizerinde tlmoral lezyon.

Sekil 2. Ortasi Ulsere bazi alanlarda san kahverengi krutlu, bazi
alanlarda sar hemorajik akintil, etrafinda vezikil ve bullerin
bulundugu timéral lezyon.

tespit edildi (Sekil 1). Bu lezyon (zerinde birkag adet siyah
renkli papull ve 15x20cm ¢apinda ortasi Ulsere bazi alanlar-
da san kahverengi krutlu, bazi alanlarda sari, hemorajik
akintil, etrafinda vezikil ve billerin bulundugu timoral lezy-
on mevcuttu (Sekil 2). Sistemik muayenede patolojik bir
bulgu saptanmadi. Yapilan rutin tetkiklerinde hafif derecede
anemi disinda problem yoktu. Ulserden 3 farkll zamanda
yapilan bakteriyolojik kiltlirde Staphylococcus aureus ve bir
kez de Pseudomonas aeruginosa Uredi. Sag bacaktaki
Ulserden, Ulser gevresinden ve bacak Ust kismindan alinan
biyopside duzensiz yer yer ¢catallanmalar gésteren yariklan-
malar seklinde, endotelle ddseli damar yapilarindan olusan
timoér adaciklar izlendi. Bulgular anjiosarkom olarak
degerlendirildi (Sekil 3). immunohistokimyasal boyamada tiimér
htcreleri sitokeratin negatif, CD31, CD34 pozitifti (Sekil 4).

Akciger grafisi dogal gériinimdeydi. Sag alt ekstremitenin
MR incelemesinde sad alt ekstremitenin tamamini tutan
deri, derialti yumusak doku ve fasya yapilarinda 6dem sap-
tand. Ylzeysel lenf nodlari ve batin ultrasonunda metastaza
y6nelik bulgu saptanmadi.

Sekil 3. Duzensiz ve yer yer gatallanmalar gdsteren yariklan-
malar seklinde gelismis, endotelle doseli damar yapilarindan
olusan timér. Damar yapilari arasinda lenfoid elemanlar
izlenmektedir (HE X 100).

Sekil 4. immunhistokimyasal incelemede endotelyal hiicrel-
erde CD31 ile yaygin pozitif boyanma [immunohistokimya
(CD31)X 200].
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Klinik ve histopatolojik bulgularla konjenital lenfédem
zemininde gelisen lenfanjiosarkom tanisi konulan olguya
cerrahi operasyonu kabul etmedigi icin ifosfamid
1500mg/m* mesna korumasi ile (4 giin ardisik), adriamisin

Tablo 1. Lenfédem siniflandirimasi (6)

e Primer lenfédem
¢ Herediter primer lenfédem

m Erken baslangi¢li herediter primer lenfédem (Nonne-Milroy
hastaligi)

m Geg baslangicli herediter primer lenfédem (Meige hastaligi)
m Konjenital lenfédemin birlikte gorilebildigi hastaliklar
Turner sendromu
Sari tirnak sendromu
Hennekam sendromu
Figuera sendromu
Rekirren kolestazla birlikte gorilen lenfédem
intestinal lenfanijiektazilerle birlikte gériilen lenfédem
¢ Herediter olmayan primer lenfédem
m Esansiyel konjenital lenfodem
m Esansiyel lenfédem
e Sekonder lenfédem
e Tek tarafli lenfédem
*\/endz
m Malin timérler
m Enfeksiyonlar
m Mekanik
m inflamatuar
¢ Bilateral lenfédem
m Fonksiyonel
m Nutrisyonel
minternal hastaliklar
m Kutandz hastaliklar

milaglar

20mg/m® (3 guin ardisik) 3 haftada bir tekrarlanarak 6 kir
kemoterapi uygulandi ancak hasta 6 ay sonra kaybedildi.
Daha sonra hastanin kizina lenfosintigrafi yapilarak tetkik
sonucu ile geg baslangicli primer lenfédem tanisi konuldu ve
gelisebilecek komplikasyonlar agisindan takibe alindi.

Tartisma

Alt ekstremitede lenfédem yapan nedenler arasinda;
radyoterapi uygulamalari, tekrarlayan enfeksiyon ataklari,
filariyazis gibi sik gorilen edinsel nedenler ve nadiren bizim
olgumuzda da oldugu gibi primer konjenital nedenler
sayilabilir (3). Primer lenfédem klinik olarak iki farkli tipte
ortaya cikar; Erken bagslangicli primer lenfédem ve gec
baslangicli  primer lenfédem (6). Biz olgumuzu,
bacaklarindaki 6demin yaklasik on vyaslarinda iken
baslamasi, kizinda da benzer bir dykinin bulunmasi ve
lenfédemin iki tarafli olmasi nedeniyle ge¢ baslangicl herediter
primer lenfédem olarak degerlendirdik (Tablo 2).

Lenfédem tanisi icin cesitli gérintileme ydntemleri
uygulanabilir. Lenfosintigrafi, isotopik lenfosintigrafi, direkt
ve indirekt lenfografi, lenfatik kapillaroskopi, MR (magnetik
rezonans), aksiyel tomografi ve ultrasonografi bunlar
arasindadir (2). Hastamizin yapilan alt ekstremite MR’sinde
deri ve derialti dokularda édem saptandi. Ancak hastanin
genel durumunun giderek kotllesmesi nedeniyle daha
invaziv bir ydntem olan lenfosintigrafi yapilamadi.

Kronik lenfédem cesitli komplikasyonlara neden olmak-
tadir. Bunlar arasinda lenfanjit ve sellilit gibi enfeksiyonlara
egilimin yanisira uzun sire sonra gérulebilecek malin komp-
likasyonlar yer almaktadir. Lenfédemli ekstremitelerde
Kaposi sarkomu, yass! hlcreli karsinom, malin lenfoma ve
melanoma gelisim riskinde artis mevcuttur. Ayrica lenfan-
jiosarkom gelisimi de nadir olarak gorilmektedir (5).
Mastektomi sonrasi siddetli lenfddem gelisen hastalarin
yaklagsik %10’ unda lenfanjiosarkom saptanir. En sik Ust
ekstremitenin proksimali, ©n kol, dirsek ve gégls 6n
duvarinda goériilen, lenfanjiosarkomun alt ekstremitelerde
gorilmesi ise daha nadirdir (3,7).

Bildirilen olgularda lenfddemin olusumundan lenfan-
jiosarkom gelisimine kadar gegen slre 5-27 yil arasindadir
(5). Olgumuzda ise bu slire 30 yil idi. Uzun stiredir lenfode-
mi olan hastalarda ¢ok sayida hiperkeratotik nodl ve fis-

Tablo 2. Lenfédem sonrasi lenfanjiosarkom gelisen bazi olgularin 6zellikleri

Olgu Klinik Lenfédem siiresi Lenfédem nedeni

64y, K° Sag kolda kronik lenfédem sonrasi Meme kanseri nedeniyle lenf
gelisen lenfanjiosarkom 14 yil nodu diseksiyonu ve radyoterapi

60y, E° Alt ekstremitede sekonder kronik lenfédem
sonrasi gelisen lenfanjiosarkom 25yl Tekrarlayan erizipel ataklari

50y, K Sol kolda kronik lenfédem sonrasi Meme kanseri nedeniyle lenf
gelisen lenfanjiosarkom 25yl nodu diseksiyonu ve radyoterapi

73y, K Sag kolda lenfédem sonrasi Meme kanseri nedeniyle lenf
gelisen lenfanjiosarkom 20 yil nodu diseksiyonu ve radyoterapi

72y, K" Sag alt ekstremitede lenfanjiosarkom 15 il Primer lenfodem

41y, E bizim olgumuz Sag alt ekstremitede lenfanjiosarkom 30yl Geg baslangicli primer lenfédem
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sUrlerin gelismesi sarkomun ilk semptomlarindandir (3).
Etkilenen ekstremitede morumsu renkli bir veya daha ¢ok
sayida subkutan nodillerle baslar ve hizla genigleyerek
Ulsere timorlere donlsur (8).

Klinik ayirici tanisinda Kaposi sarkomu, deri metastazlari,
lenfoma, derin mikotik enfeksiyonlar ve multipl piyojenik
granulomlar akla gelmelidir (4,5).

Histopatolojik incelemede ¢ok sayida diizensiz anasto-
moz yapan iyi diferansiye damarlar ve ek olarak atipik
endotelial hicreler ve anaplastik timoér hicre topluluklari
gOzlenir (8). Kesin tani konulamayan biyopsi 6rneklerinde,
ayiric tani agisindan immunohistokimyasal inceleme yapillir.
Lenfanjiosarkomda CD34 ve CD31 pozitifligi saptanir (5).
Olgumuzun  biyopsi sonucu anjiosarkom ile uyumluydu.
Yapilan immunohistokimyasal incelemede CD34 ve CD31
(+) olarak saptandigi igin timor tipi lenfanjiosarkom olarak
degerlendirildi.

Yuksek yerel niks ve metastaz oranlarina sahip agresif
bir timér olan lenfanjiosarkomun seyri kéttidur. Genis cer-
rahi eksizyona ragmen ortalama yasam suresi yaklasik 24 ay
olup 5 yillik yasam sansi %10 dur (9). En sik akcigere metas-
taz yapar, daha nadiren kemik metastazlar gérdlir (7,10).
Tedavisinde henuz yeterli ve etkili bir ydntem yoktur. Tedavi
segenekleri arasinda genis cerrahi eksizyon, radyoterapi
veya her ikisinin birlikte uygulanmasi, kemoterapinin diger iki
secenekle kombinasyonu vardir (10). Hastamiz amputasyonu
kabul etmediginden cerrahi tedavi uygulanamadi ve
kemoterapi verildi.

Hastalarin blylk c¢ogunlugunda tani timér 10 cm
capindan buyuk oldugunda konulabilmektedir ve bu neden-
le hastalar tani aldiktan kisa bir slre sonra kaybedilmekte-
dir. Uzun sureli lenfédemi olan hastalar yakin takip edilmeli,
gelisen slipheli lezyonlardan biopsi alinarak erken dénemde
tedaviye baslanmalidir (3). Bu nedenle tani konulduktan 6
ay sonra Olen hastamizin ge¢ baslangi¢h herediter primer
lenfédemi olan kizini aralikli olarak kontrollere ¢agirarak
takip etmekteyiz.
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