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OZET

Milroy hastalign bashca klinik ézelligi  alt  ekstremitelerin  bir veya
ikisinde kronik lenfédem olan nadir bir durumdur. Yenidogan déneminde
tai koydugumuz ve 12 ay izledigimiz bir Milroy hastalifi olgusu sunul-
du ve kaynaklar taranarak tartigildi.

SUMMARY
Milroy’s Disease (A Case Report)

Milroy’s disease is rare condition with the principal clinical mani-
festation of chronic lymphedema of one or both lower extremities. We
describe a neonatal infant and he followed for a 12 month. This case
with Milroy’s disease was presented and discussed.

Milroy hastalifa ilk kez 1865°'de Letessier tarafindan tammlanmig nadir bir
durum olup, primer veya kronik herediter lenf-6dem olarak da adlandirilir!, Ge-
nellikle bir veya iki alt ekstremiteyi, bazen ust ektremiteyi de tutar, nadiren
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baska malformasyonlar da eglik eder. Hastaligin patogenezi acgik degildir, fakat
lenfatik kanallarin displazi veya abiogenezine sekonder oldugu disiniilir?,

Otozomal dominant gectigi disiiniilen hastahga, bazen goz, vertebra ve
spinal kanal anomalileri eglik edebilir. Oldukga nadir bir hastaliktir, insidans: ve
prevalansi tam bilinmemektedir?. Yenidogan doneminda tani koydugumuz ve 12
ay boyunca izledigimiz Milroy hastalikh olguyu ¢ok nadir bir durum oldugu igin
sunmay1 amagcladik.

OLGU TAKDIiMi

3 giinliik erkek cocugu. 23 yasindaki annenin ikinci ¢ocugu. Miadinda nor-
mal spontan dogumla hastanede dogurtulan olgu, ayaklarinda siglik nedeniyle
klinigimize sevk edilmis. Muayene bulgulari: Agirlik: 3000 gr., boy: 50 c¢m., bas
gevresi: 31 cm. Olgunun Ozellikle ayak sirtinda belirgin olmak iizere her iki alt
ckstremitesinde 6dem mevcuttu. Tiim ayak tirnaklar: hipoplazikdi (Resim: 1).

Resim: 1 Resim: 2
Ayak sitinda oOdem, hipoplazik tirnakiar Qlgunun 12 ayda da
bulgulan devam ediyordu
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Sagda inguinal hernisi tespit edildi. Olgunun yapilan diger sistem muaye-
nelerinde patoloji bulunmadi. Ailede boyle bir olgu anamnezi yoktu. Yapilan
idrar incelemesinde ozellik yoktu. Kanda sodyum, potasyum, iire, iirik asit, krea-
tinin, kreatinin klirensi, kalsiyum, total protein, albumin normal sinirlardaydi.
Cekilen ekstremite ve vertebra grafileri, batin ultrasonu yapilan gz muayenesi
normal olarak degerlendirildi. Kromozom analizi 46XY olarak rapor edildi.

3 aylikken inguinal hernisi opere edildi. 12 ayhk olana kadar izledigimiz
olgunun ayak sirtinda 6dem ve ona sekonder geligtii diigiiniilen tirnak deformi-
teleri diginda patoloji gelismedi (Resim: 2). Mental motor geligimi normaldi.
Tekrarlanan laboratuvar ve radyolojik tetkikleri normal olarak degerlendirildi.
Olgu halen takibimizde bulunmaktadir.

TARTISMA

Primer lenfodem ekstremitelerde subkutan lenfatik kanallarin idiopatik
gelisim bozukluguna bagh bir hastaliktir. Kinmoth ve arkadaglar1 baglangig
yagina gore primer lenf 6demi 3 gruba ayirmuglardir.

1- Konjenital: Dogumda baglar.

2- Prekoks: Genellikle erken adolesan donemde baglar.

3- Tarda: Orta yaglarda spontan olarak olugur.

Bu 3 grup icinde konjenital lenf 6demin gorillme oram % 10°dur.

Konjenital lenfodem herediter oldugunda Milroy hastalifs olarak adlandi-
rilir. Milroy hastaligs oldukga nadirdir ve dogumda ya da dofumdan hemen sonra
baglar. Daha geg¢ baglayan tipi ise Meige Hastalifa olarak adlandirilir ve lenfo-
dem prekoks ile benzer anlamda kullanihr®,

Primer lenfodem genellikle derin fasyaya kadar uzanan superfisyal doku
ve buradaki yiizeyel lenfatikleri kapsar. Her ne kadar konjenital lenfodemin ke-
sin fizyopatolojisi agiklanmamig olsa bile, yiizeyel lenfatik agin hipoplastik veya
aplastik oldugu diisiiniilmektedir®.

Hastaligin klinik degerlendirilmesinde en onemli bulgu ozellikle bir veya
iki alt ekstremitede goriilen sigliktir. Bazen iist ekstremiteyi de tutabilir. Ust eks-
tremitede lenfddem varsa daha genis alana yayilan lenfodem klinigi gozlenebilir®.
Genellikle diger sistem bulgularinda ozellik yoktur. Ancak bazi nadir durumlar-
da multiple okiiler anormallikler, vertebra ve spinal kord anomalileri?, kronik
asemptomatik bilateral diz effiizyonu®, tekrarlayan septik artrit ataklar® bildiril-
miglir.

Hastaligin kendine Ozgii biyokimyasal patolojisi yoktur. Direkt lenfanjiog-
rafide toplayici lenfatiklerde hipoplazinin oldugu gorilliir.
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Floresan mikrolenfanjiografiyle lenf kapillerlerinin komplet yoklugu gori-
liir. Bu bulgu Milroy Sendromu igin tipikdir, diger lenfodem tiplerinde derideki
lenfatik kapiller a1 normal kigilerden bile daha genistir®,

Milroy hastahiginda yapilan histopatolojik incelemede basta dilate ve irre-
gille lenfatik kanallar olmak iizere yag lobiilleri ve ag seklinde fibroz band yapila-
n gozlenir®,

Milroy’un tams1 bityitk olgiide klinik goriiniim ile konulur. Ayirici tamda
alt ekstremitelerde 6deme neden olan renal hastabklar ve Turner Sendromu
diigiiniilmelidir. Lenfanjiografi diginda yardima tetkik pek yoktur. Herediter
ozellik varsa tamda yardime: olabilir. Biz olgumuz erkek fenotipinde oldugu igin

Turner Sendromunu, kan biyokimyasi ve idrar tetkikleri bir yil boyunca normal
oldugu icin renal hastaliklari ekarte ettik.

Milroy’da bacaklardaki lenfédem vakalarinin gogunda spesifik tedavi ya-
pilmadan yillar iginde gittikge azalir, ancak tam kaybolmaz. Lenfodem prekokslu
hastalarin aksine elastik bandaj, diiiretik ve diger nonoperatif tedavilerin genel-

likle yaran yoktur. Bazi gocuklarda ayaklarda siglik ayakkabi giymeyi engelleye-
bilir. Bu nedenle subkutan lenfanjiektazi yararh olabilir’.
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