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Olgu Sunumu / Case Report

Hennekam sendromunda basari ile uygulanan perikardiyektomi

Successful pericardiectomy in Hennekam syndrome
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Hennekam sendromu, lenfodem ile birlikte i¢ organlar-
da lenfanjiyektazinin goruldugu otozomal resesif gecisli
bir hastaliktir. Hastaligin seyri sirasinda ekstremite-
lerdeki lenfodeme eslik eden plevral veya perikardiyal
efuzyonlar gorulebilmektedir. Tedavide uzun zincirli
yagdan fakir diyet uygulansa da, basar1 oran1 dusuktur.
Bu yazida, Hennekam sendromu tanisi konulan 21 aylik
erkek olguda basari ile uygulanan perikardiyektominin
sonucu sunuldu.

Anahtar sozciikler: Hennekam sendromu; perikardiyal efuzyon;
perikardiyektomi.

Hennekam sendromu (HS) yiiz, genital bolge ve eks-
tremitelerde lenfodemle birlikte i¢ organlarda lenfan-
jiyektazinin goruldugu, zeka geriligi ve dismorfik yuz
gorunumu ile karakterize otozomal resesif gegigli bir
hastaliktir. Sendrom ilk kez Hennekam ve ark.!" tara-
findan 1989 yilinda tanimlanmigtir. Hennekam send-
romunun en Onemli bulgusu, lenfatik damarlardaki
gelisimsel defekt sonucunda lenfanjiyektazi olugmasi ve
lenf stvisinin damar digina ¢ikarak viicut bogluklarinda
birikmesidir. Lenfanjiyektazi en sik bagirsaklar, ekstre-
miteler ve genital bolgede goruilirken, nadiren akciger,
kalp, tiroid bezi ve bobreklerde de gorilebilir.>*

Bu yazida HS tanist konulan 21 aylik bir olguda diyet
tedavisi ile duzelmeyen perikardiyal efuzyonunun teda-
visinde bir secenek olan perikardiyektomi uygulanmasi
ve sonucu sunuldu.

Hennekam syndrome is an autosomal recessive disorder,
characterized by lymphangiectasia in internal organs with
lymphedema. Pleural or pericardial effusions may present
with lymphedema on extremities in the course of the
disease. Although a poor long-chain fatty diet is given for
treatment, its success rate is low. In this article, we report
the results of a successful pericardiectomy performed on
a 21-month-old boy who was diagnosed with Hennekam
syndrome.
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OLGU SUNUMU

On bir aylik erkek bebek tekrarlayan bronsio-
lit ve vicudunun sag tarafinin sol tarafa gore daha
kalin olmasi nedeniyle poliklinigimize getirildi.
Ekokardiyografik incelemesinde perikardiyal sivi sap-
tanan hasta inceleme ve tedavi amaciyla yatirildi.
Oykusunden uc¢ ayliktan itibaren tekrarlayan sikintili
solunum ataklar1 nedeniyle akut bronsiolit disiinulerek
inhale steroid ve beta2-agonist tedavisi baglandigi, yuz
ve vilcudun sag tarafindaki 6demin dogustan itibaren
var oldugu, idrar yapmada giclik ve penis basinda
(glans penis) 6dem nedeniyle 18 gunlik iken stunnet
edildigi 0grenildi. Oz ge¢cmisinde 42. gebelik haftasin-
da, vajinal yolla, 4000 gr agirliginda dogdugu ve soy
gecmisinde bir oOzellik olmadigi (ana baba arasinda
akrabalik yok, 1. cocuk) saptandi.
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Sekil 1. Hastanin ytiz gortintimii.

Fizik muayenesinde tartis1 10.4 kg (50-75 persentil),
boyu 73 cm (25-50 persentil), bas cevresi 46 cm
(50-75 persentil) olarak ol¢uldi. Genel durumu iyi,
bilinci acik, ¢evresiyle ilgiliydi. Sag ust goz kapagindan
baglayarak ¢eneye kadar uzanan yumusak doku 6demi,
hipertelorizm, basik burun kokii, genis burun keme-
ri ve iki tarafli epikantusu oldugu goruldu (Sekil 1).
Kardiyovaskiiler sistem muayenesinde kalp sesleri sid-
deti azalmistt ve solunum sistemi muayenesinde eks-
piryumda uzama vardi. Ekstremite muayenesinde sag
elde daha belirgin olmak uzere sag kol ve bacakta

Sekil 2. Hastanin sag elde belirgin olan hemi-
hipertrofik goruniimi.

hemihipertrofi (sirasiyla sag-sol ekstremite; el: 24-11 cm,
bacak: 28-17.5 cm, kol: 19-13 c¢cm) vardi. Ayrica hidro-
seli ve prepisyumda odemli gorinim dikkat ¢ekiciydi
(Sekil 2, 3). Zeka gelisimi kronolojik yag: ile uyumlu
bulundu. Klinigimizde bes aylikken yapilan ekokardi-
yografik incelemede perikardiyal sivi gorulmezken 11
aylikken yapilan incelemede sistolde 10 mm, diyastolde
4-5 mm kalinliginda perikard sivisi saptandi (Sekil 4).

Hastanin bakilan tiroid fonksiyonlar1 normal bulun-
du. Batin ve renal ultrasonografik incelemesi normal
olan hastada viral perikardit dustincesi ile ¢aligilan viral
seroloji negatif olarak bildirildi. Yuzeyel ultrasonografi
ve manyetik rezonans goriintiilemede sol el ve bacakta
lenfoédem, lenfosintigrafide sag uist ekstremitede lenfatik
obstritksiyon ile uyumlu radyoaktivite gecisi olmamasi-
na bagli sinyal degisiklikleri izlendi. Olgumuz, bulgula-
11 ve fotograflari ile Prof. Dr. RC Hennekam’a danigilds;
klinik tan1 HS’nin mozaik tipi olarak yorumlandi, gen
klonlanmasi maddi nedenlerden dolay1 yapilamadi.
Hastaya uzun zincirli yaglardan fakir orta zincirli yag-
lardan zengin diyet baglandi. Diyet ve diuretik (furose-
mid ve spironolakton) tedavisi sonrasinda hastanin el ve
ayagindaki 6demde bir miktar (yaklagik 3 cm) gerileme
oldu ve hasta ayakkabisini giymeye basladi. Ancak
perikardiyal sivinin kalinliginda bir degisiklik olma-
masi1 Uzerine 21 aylikken totale yakin perikardiyekto-
mi uygulandi. Perikard sivisi siloz vasifta idi [protein
4.4 gr/dl (kan proteini 6.2 gr/dl), seker 98 mg/dl (kan
sekeri 101 mg/dl), laktik dehidrojenaz 138 IU/1 (kan

Sekil 3. Hennekam sendromuna 6zgii prepisyum hipertrofisi.
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Sekil 4. Ekokardiyografide perikardiyal efuzyonun goruinimu.

laktik dehidrojenaz 278 TU/), trigliserid 471 mg/dl (kan
trigliseridi 163 md/dl)] olarak olculdu; kulturde tireme
olmad1. Perikardin patolojik incelemesi normal olarak
degerlendirildi. Hastanin perikardiyektomi sonrasi peri-
kardiyal efuzyonu tekrarlamadi.

TARTISMA

Olgumuzda oncelikle yuziin sag tarafinda, sag st
ve alt ekstremitede ve prepisyumda odem bulunmasi
nedeniyle dogustan lenfodem sendromlar1 digiinuildii.
Literatire bakildiginda ilk kez 1952 yilinda Mann®
tarafindan 6.5 yasinda bir hastada sol kolda dogustan
lenfatik 6dem ve perikardiyal efuzyon birlikteliginin
tanimlandig1 goriilldi. Daha sonra 2008 yilinda Nigli
ve ark.®! perikardiyal efuzyonlu HS tanisi konulan g
yasinda bir erkek hasta tanimlamiglardir. Hennekam
sendromunda tipik yuiz goriiniimii; midfasiyal hipoplazi,
basik burun kokii, hipertelorizm, epikantus, uzun filt-
rum, gingival hipertrofi, kiiciik agiz ve dusuk kulaklarla
karakterizedir (Sekil 1). Bazi olgularda yuz goruntisu
tipik olmayabilir, 6zellikle heterozigot olan bu olgular
HS varyant1 olarak kabul edilmektedir.”! Yuz bulgulari-
nin, noral krest dokusunun erken gocunii etkileyen len-
fatik tikaniklik sonucu olugtugu ileri suriilmektedir.®
Intestinal lenfanjiyektazinin eslik ettigi olgularda hipop-
roteinemi, hipogamaglobulinemi ve lenfositopeni goru-
lebilir.” Olgumuzda hipoproteinemi ve batinda asit
saptanmadi.

Hennekam sendromu lenfatik sistemin gelisimsel bir
bozuklugu oldugundan, lenfatik kanallarda dilatasyon
ve malformasyon gozlenir. Boylece, viicudun etkilenen
bolgesinde lenfatik drenaj bozulur. Lenfodem genellikle
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dogustandir; bazen dikkat ¢ekici sekilde tek tarafli ve
genellikle ilerleyicidir.® Pulmoner lenfanjiyektazi var-
l1g1 hastalarda astim benzeri klinik bulgular ile ortaya
cikabilir.! Hastamizda da benzer sekilde tekrarlayan
solunum sikintis1 nedeniyle akut bronsiolit tedavisi
uygulandig1 6grenildi.

Hastamizin tipik fenotipik ozelliklerinden dolayr HS
oldugu dusunuldu. Ayirict tanida dogustan lenfodem
sendromlari, Turner sendromu, Noonan sendromu ve
Milroy hastaligi dustuniilmelidir.” Hastamizin fenotipik
ozellikleri ile Turner ve Noonan sendromlar1 diglandi.
Milroy hastalig1 otozomal dominant, genellikle iki
tarafl1 ve alt ektremitelerde lenfodem ile karakterize bir
hastaliktir. Hastamizda aile dykustiniin olmamasi, len-
fodemin tek tarafli ve ust ekstremitede belirgin olma-
s1 nedeniyle Milroy hastaligi disunulmedi.'” Ayrica,
lenfodeme intestinal lenfanjiyektazi, serebrovaskuler
anomaliler, pitosis, sar1 tirnak distrofisi, distikhiasis ve
kolestaz eglik edebilmektedir. Edinsel skarlara (travma,
cerrahi, tumor, radyasyona bagl fibrosis, filariasis ve
enflamasyon) bagli olarak da lenfodem gelisebilmek-
tedir.™®

Hennekam sendromunun 6zgiin bir tedavisi yoktur
ancak var olan komplikasyonlarin semptomatik tedavisi
yapilir. Nigli ve ark.® ciddi perikardiyal efizyonu olan
HS’1i bir ¢ocuga perikardiyosentez sonrasi perikardiyal
efuzyonun tekrarlamasi nedeniyle perikard tiip drenaji
uygulamiglardir. Hastamizda ise perikard efizyonu
tamponad yapacak boyutlara ulasmamasina karsin diyet
tedavisine yanit vermedigi icin totale yakin perikardi-
yektomi yapildi ve kontrollerde perikard efuzyonunun
tekrarlamadig1 goruldia. Diyet ve diuretik tedavisine
karsin perikard efuzyonu sebat eden hastalarda peri-
kardiyektominin etkin ve guivenilir bir yontem oldugu
izlenimi edinildi.
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