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Chylous ascites is a rare condition due to the extravasations of chylous fluid
through the peritoneal space. Congenital form of chylous ascites is extremely
rare. Delay in diagnosis and treatment of congenital ascites creates medical
problems. The main approach of treatment is conservative. Drainage of
peritoneal chylous fluid, replacement of volume and protein loss, cessation of
enteral feeding and parenteral nutrition, rich in middle chain fatty acids and
somatostatin are recommended. If these conservative treatment alternatives
are ineffective, then surgery can be considered. Fibrin adhesives can be used
in surgery to decrease lymphatic leakage. Due to the rarity and difficulty in
management of congenital chylous ascites, here we present a case who did
not respond to conservative treatment for two months and benefited from
catheterization of the lymphatic leakage areas and adhesive fibrin therapy
during explorative laparotomy.
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OZET: Siloz asit, §iloz sivinin periton bosluguna sizmasi sonucu gelisen seyrek
goriilen bir durumdur. Konjenital sil6z asit (KSA) ise daha seyrek goriiliir. Tan1
ve tedavideki gecikmeler bu hastalik i¢in tibbi bir sorun olusturur. Tedavide
oncelik konservatif yaklasimdir. Peritoneal sil6z siv1 drenaji, voliim ve protein
kaybinin yerine konulmasi, enteral beslenmenin kesilip parenteral ve orta
zincirli yag asitinden zengin besleme ve somatostatin uygulamasi Gnerilir. Bu
tedavilere yanitsizlik durumunda cerrahi tedavi diisiiniilebilir. Cerrahi islem
sirasinda lenfatik sizintiy1 6nlemek i¢in fibrin yapistirict kullanilabilir. Burada
konjenital sil6z asit tanisiyla iki ay konservatif tedaviye yanit alinamayan,
eksploratif laparotomi ile lenfatik sizinti olan bolgeleri koterize edilen ayni
yer ve bazi diger alanlara fibrin yapistirici uygulamasi sonrasi diizelen bir
yenidogan olgusu; konjenital siloz asitin seyrek goriilmesi, tani ve tedavisindeki
zorluklara dikkat ¢cekmek amaciyla sunulmustur.

Anahtar kelimeler: konjenital, siloz asit, tedavi, fibrin yapistirici.

Siléz asit insidansi 1/20.464 olan nadir bir
hastaliktir.! Konjenital siloz asit ise daha da
seyrek goriliir ve ti¢ ayliktan kiiciik bebeklerde
periton bosluguna siléz sivi birikimi olarak
tanimlanir.24 Bu duruma lenfatiklerin ve
lakteallerin malformasyonunun neden oldugu
diistintilmektedir.> Konjenital siléz asit,
protein ve lenfositlerin kayb1 nedeniyle ciddi

malniitrisyon ve immiinolojik eksiklige neden
olur.?

Tedavi yaklagiminin amaci §iléz akimi azaltmak
ve beslenmeyi saglamaktir. Oncelikle konservatif
tedavi yaklasimi denenir, basarili olunamazsa
cerrahi diistiniilebilir. Konservatif yaklasimda;
parasentez ile asitin bosaltilmasi, anne siitii
veya orta zincirli yag asitlerini (MCT) iceren
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mama ile baslenme, enteral beslenmenin
kesilerek hastalarin parenteral yolla beslenmesi,
enteral beslenmenin kesilmesine ragmen asit
artmaya devam ediyorsa somatostatin ve analog
oktreotidler kullanilabilir.6.7 Besin desteginin
olmamasi lenf {iretiminde azalmayla sonuglanir;
bu beslenme ile olusabilecek riskleri de azaltarak
lenfatik damarlarin yeniden yapilanmasini katki
saglar. Bhatia ve arkadaslarina® goére tatmin
edici sonuglar tedavinin 3-4 hafta sonrasinda
elde edilir. Konservatif tedavi 1-2 ay devam
etmesine ragmen yanit alinamadiysa asiti tedavi
etmek icin cerrahi uygulamalar denenebilir.?
Eksploratif laparotomi veya laparoskopi siloz
asitin nedenini belirlemede ve tadavisinde
kullanilan cerrahi yontemlerdir.10 Cerrahi islem
sirasinda belirli bir sizint1 bulunamaz ya da
lenf kacag1 olan bolge dikilmesine ragmen lenf
atilim1 kontrol edilemezse fibrin yapistirici ile
iyi sonuglar alindig1 bildirilmistir.>11

Fibrin yapistiric1 karaciger ve dalak gibi dikis
tutmasi gii¢ organlarda, dikis i¢in ulasilmasi gii¢
bolgelerde, sinir ve damar anastomozlarinda,
parankimatdz kanamalarda, koagiilasyon
defektlerinde, pordz vaskiiler protezlerde,
hemofilik hastalarda, ameliyat siiresinin
kisaltilmasi amaciyla bir¢ok cerrahi islemlerde
kullanilmaktadir.12.13

Burada yaklasik iki ay konservatif tadavi
ile siloz asiti diizelmeyen sonrasinda
eksploratif laparotomi yapilip fibrin yapistirici
uygulanmasiyla diizelen sil6z asitli bir yenidogan
bebek sunulmustur.

Vaka Takdimi

Dogum eyleminin baslamasi iizerine gebeligin
36. haftasinda sezaryenle dogurtulan kiz bebegin
Apgar skorlari birinci ve besinci dakikalarda yedi
ve sekiz olarak degerlendirildi. Belirgin asiti
ve solunum sikintis1 vardi. Dogum odasinda
parasentez ile yaklasik 100 ml serdz goriiniimde
asit sivis1 bosaltilarak, yenidogan yogun bakim
tinitesine yatirildi. Fizik muayenesinde viicut
agirligt 4450 gr, boyu 51 cm, bas gevresi 35
cm idi. Genel durumu orta, hafif dispneik ve
takipneik olup, karinda asit vardi, karaciger
kosta altinda 3 cm ele geliyordu, diger sistem
muayeneleri ise normaldi. Solunum sikintisi
nedeniyle bir giin baslikla (hood) oksijen aldi.
Yatisinin ikinci giiniinde karin distansiyonunda
belirgin artis olan hastaya parasentez yapilarak
yaklasik 400 ml ser6z goriiniimde sivi1 bosaltildi.
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Hastaya ayni giin anne siitii mama baslandi.
Ekokardiyografide sekundum atriyal septal
defekt tespit edildi, karin ultrasonografisi asit
disinda normaldi. Plazma albumin diizeyi 2.5
gr/dl idi, tam kan sayimu ve diger biyokimyasal
parametreler normaldi. TSH 80 mIU/L (0.7-
9.8), T4 0.33 ng/dl (0.76-1.8), olmasi nedeniyle
hipotiroidi i¢in L-tiroksin 12 mcg/kg/gilin
1x1 oral baglandi. TORCH serolojisinde IgM
negatifti.

Enteral alimi tolere eden hastanin ortalama
2-3 giinde bir belirgin batin distansiyonu
gelismesi nedeni ile parasentez ihtiyaci oluyor
ve her defasinda 150-200 ml asit bosaltiliyordu.
Hastanin bosaltilan asit sivisinin biyokimyasal
incelemesi serdz asit ile uyumlu idi. Asit
swvinin rengi dogumdan 10. glinden sonra
siit rengine doniistii (Sekil 1-2). Biyokimya
degerleri siloz asit ile uyumlu idi (pH 8, dansite
1010, trigliserit 2190 mg/dl, protein 2.4 mg/
dl, mililitrede 580 l6kosit (lenfosit %80). Siloz
sividan gonderilen kiiltiirlerde iireme olmadi.
Hastaya sil6z asit nedeniyle orta zincirli yag
asitinden zengin mama baslandi, ancak iki hafta
gecmesine ragmen asit rengi ve miktarinda
diizelme olmadig: i¢in somatostatin 0.1
mikrogram/kg/saat intravendz (IV) baslandi,
0.3 mcg/kg/saat dozuna artirildi. Tedaviden
fayda gérmeyen hastanin enteral beslenmesi iki
hafta boyunca kesilerek, parenteral beslenme
ve somatostatine devam edildi. Hastanin asit
miktar1 ve parasentez ihtiyacinda degisiklik
olmadi. Karin manyetik rezonans goriintiilemesi
asit bulgusu disinda normaldi. Hastaya 0.5
mcg/kg subkutan oktreotid baslandi, oral MCT
yag verildi.

Asit miktar1 azalmayan, kilo alimi saglanamayan
hastaya postnatal 79. giinde 3960 gr iken
eksploratif laparotomi yapildi. Laparotomi
Oncesinde sizinti yerlerinin tanisi i¢in Sudan
black boya verildi, ancak herhangi bir sizinti
goriilemedi. Ameliyatta sol iliak fossada arka
periton lizerinde yama seklinde lateral duvara
uzanan yaklasik 2x4 cm’lik alanda ve karaciger
sag lob arka yan duvarinda ¢izgi seklinde siit
renginde sizintilar gozlendi ve koterize edildi.
Bu bolgeye ve lenfatik akim olabilecek bazi
bolgelere fibrin sealant (Tisseel®, Baxter)
fibrin doku yapistiricisi uygulandi. Ameliyattan
sonra 15 giin boyunca enteral beslenmedi.
Sonrasinda MCT iceren formiil mama/anne siitii
ile enteral beslenmeye baslanan hastada tekrar
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Sekil 1.

Sekil 2.
Sekil 1-2. Beslenme sonrasi parasentez yapilan
hastada sil6z asit goriiniimii.

asit gelismedi, kilo alimi saglandi. Ameliyattan
hemen sonra 3965 gr olan bebek, postoperatif
45. gliniinde 4460 gr olarak MCT iceren mama/
anne siitii ile beslenmek iizere taburcu edildi.
Hasta halen poliklinik izleminde olup 3.5 aylik
ve 5.6 kg dir.

Tartisma

Konjenital siléz asit gesitli nedenlerle bagh
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olabilir. En stk (%45-60) biiyiik lenfatiklerin
atrezisi veya stenozu, mezenterik kistler,
lenfanjiyomatozis gibi lenfatik damarlarin
malformasyonuna bagli gorilir.3?
Yenidoganlarin %50’sinde, bu nedenlerden
hi¢biri tespit edilemeyebilir. Tespit
edilemeyenlerde muhtemelen sil6z asitin
nedeni “sizintili lenf” adi verilen lakteallerin
gecikmis olgunlasmasina baglidir.14 Konjenital
siloz asitin diger nedenleri (%20-25) arasinda
lenfatiklerin tikanmasi, malrotasyonu, inkansere
herni, invajinasyon, lenf nodlarinin enflamatuar
genislemesi gibi eksternal basi yapan durumlar
sayilabilir.3-? Hastamizda sil6z asit nedeni klinik
ve laboratuar ve radyolojik goriintiilemelerle
tespit edilemedi.

Asitin ayiric1 tanisi abdominal parasentez
ile elde edilen sivinin incelenmesi ile konur.
Siléz asitte eger hasta oral besleniyorsa asit
stvisl slit goriiniimiindedir. Bununla birlikte,
sivi enteral beslenmeye ragmen bazen siit
renginde degil ama bulaniktir.’> $iléz asit
stvisinin 6zgill agirligt >1012, bakteriyostatik
ozellikte, alkali ve kokusuzdur. Ayrica yag
globiilleri Sudan black ile boyanir. Protein
konsantrasyonu 2.5-4 gr/dl olup, mililitrede
500 den fazla hiicre goriiliir ve hiicrelerin
%70-90"1 lenfosittir.3 Silomikronlardan baskin
ve trigliserid >110 mg/dl’dir.6 Olgumuzda
sil6z asit rengi beslenmeden sonra siit rengine
doniistli ve biyokimyasal bulgular: siléz asit
ile uyumlu idi.

Siléz asittin alta yatan nedeni bulunmalidir.
Baslangigta taniyr arastirmak i¢cin abdomimal
ultrason, bilgisyarli tomografi, MR gerekir.
Manyetik rezonans incelemesi ile retroperitoneal,
iist ve alt gastrointestinal degerlendirmeyle
acil cerrahi girisim gereksinimini diglanir.6-?
Hastamizda dogumdan sonra ikinci ve 28.
gliniinde yapilan karin ultrasonografisinde asit
disinda patolojik bulgu saptanmadi. Ust ve alt
karin MR yaygin asit disinda normal olarak
degerlendirildi.

Cerrahiye karar verildiginde daha fazla tanisal
testler yapmak 6nemlidir, ama¢ preoperatif
siloz sizint1 olan bdlgeyi tam belirlemektir.
Gorilintiilleme i¢cin baska bir secenek
lenfosintigrafidir. Bu Tc99m-dekstran, Tc99m
isaretli siilfiir kolloid veya Tc99m etiketli insan
albumin enjeksiyonunu igerir. Lenfosintigrafi
lenf sistemindeki aciklig1 ve miimkiinse sizinti
yerini belirlemede yardimci olur.1® Kiigiik



76 Akgaly ve ark.

cocuklardaki teknik zorluklar ve ¢ok ciddi yan
etkiler nedeniyle lenfosintigrafiden kaginilir,
sadece komplike ve inat¢i tedavi gerektiren
durumlarda kullanilabilinir.®-17 Maalesef
lenfosintigrafi hastanemizde yapilamamaktadir.
Ayrica, yag acisindan zengin formiil mama ile
beslenme, Sudan black veya Sudan III gibi
lipofilik boyalar verildikten sonra abdomene
eksploratif laparotomi yapilmasi tanida oldukga
6nemlidir.®17 Hastamizda eksploratif laparotomi
oncesinde Sudan black boya verildi, ancak
herhangi bir sizint1 goriilmedi.

Tedavide cerrahi Oncesi, primer konservatif
yaklasim gerekir. Baslangicta, hastay1 rahatlatmak
icin batina parasentez yapilir veya drenaj
tiipli yerlestirilir. Tedavi yaklasiminin amaci
5il6z siviyr bosaltmak ve beslenmeyi devam
ettirmektir.® $iloz sivinin kronik kayb1 anemi,
hipoproteinemi, hipokalsemi, hiperlipidemi,
immiin sistemin baskilanmasi ve yetersiz
beslenmeye yol agar.” Hastamizda gerektikce
parasentezler yapildi. Parasentez sonrasinda
olusan basta hipoalbiiminemi olmak iizere diger
komplikasyonlar i¢in destek tedavileri verildi.

Baslangicta MCT igeren formiil mama ve
parenteral beslenme ile diisiik yag, yiiksek
proteinli diyet verilir. Orta zincirli yag asitleri
yeniden esterlesme veya paketlenme ihtiyaci
gerektirmediginden portal ven sistemine
dogrudan girer, bu yiizden siléz siv1 {iretimini
uyarmaz.’” Direncli olgularda ise, cerrahi
oncesi somatostatinin uzun etkili sentetik
analogu oktreotid denenebilir. Bu ilaglarin etki
mekanizma net anlasilamamistir. Bu ilaglarin
bagirsak yag asidi emilimini azalttigl, mide,
pankreas ve enteral salgilari, intestinal motilite
ve visseral kan akisini azalttig1 ve boylece
siloz sivi lretimini azalttigl diisiiniilmektedir.
Ayni zamanda bu ilaglarin bagirsak duvarinin
normal lenf damarlarinda bulunan bazi
reseptorleri inhibe ederek lenf atilimim 6nledigi
belirtilmektedir.27 Oktreotidin dozu, uygulama
sekli ve siiresine dair gorilis birligi yoktur.
Subkutan uygulama dozu 2-68 ug/kg/giin 1-4
doz iken; intravendz dozu 0.3-10 ug/kg/saat
(7.2-240 pg/kg/giindiir).181° Tedaviye diisiik
dozdan baslanip, 1-3 giin ara ile doz arttirilmasi
Onerilmektedir.20 Genellikle intravendz yol
tercih edilmekle birlikte; literatiirde subkutan
yolla tedavi edilen olgular da bulunmaktadir.!®
Oktreotidin yan etkileri aritmi, enjeksiyon
bolgesinde agri, bulanti, kusma, ishal,
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kabizlik, hiperglisemi, hipoglisemi, halsizlik,
gecici karaciger fonksiyon bozuklugu, gegici
hipotiroidizm ve nekrotizan enterokolit olarak
bildirilmektedir.19-20 Eksploratif laparotomi
oncesinde hastamiza, MCT’den zengin mama
ile beslenme, oktreotid inflizyonu, enteral
beslenmenin kesilmesi ve parenteral beslenme,
denendi, ancak sil6z asitte diizelme olmadi.
Oktreotid uygun dozlarda olguya verildi ve
yan etkisi gézlenmedi. Hastamiza hipotroidi
tanisi okterotid tedavisinden 6nce konulmustu.

Konservatif ve oktreotid tedavisine yanit
alinamiyorsa cerrahi uygulama denenebilir.
Inatci siléz asit olan ¢ocuklarin %58’ine cerrahi
girisim gerektigi bildirilmistir.? Ameliyatin
basarisi i¢in sizintinin yerini belirlemek
onemlidir.!” Lenfosintigrafi ve laparoskopi
bunun i¢in araglardir. Laparoskopik olarak sizinti
ve lenfatik damarlarin baglanmasi son tedavi
olarak kullanilabilir.? Aksi taktirde bir sonraki
adimda laparotomi yapilir. Ameliyattan 3-6 saat
once hastaya, lipofilik boya ile bir yagli besin
verilmesi intraoperatif sizintiyr tespit etmeye
yardimci olabilir.?17 Laparotomi sirasinda énemli
olan onarilma ic¢in lakteal sizinti muayenesi
yapilir. Neden belirlenebilirse, cerrahi kiir
orani %85’e ulasabilir.2! Bazen belirli bir sizint1
bulamaz ya da dikilmesine ragmen lenf atilimi
kontrol edilemez. Bu gibi durumlarda, fibrin
yapistirict kullanimu ile iyi sonuglar alinabilir.>17
Moreira ve arkadaslari?2 ii¢ aylik bir bebege
hemostatik okside seliiloz 6rgii iizerine fibrin
yapistirici uygulayarak, Densupsoontorn ve
arkadaslari?3 kilcal lenfankjiektazi tanili alt1
aylik bir bebege uyguladiklar: fibrin yapistirici
sonras! siloz asidin diizeldigini bildirmislerdir.
Cerrahi sonrasi niiks oldugunda veya genel
lenfanjiyomatozis durumunda peritonovendz
sant yapilabilir.3.11 Hastamizda konservatif
tedavi yontemleri ile siloz asiti diizelmedigi
icin postnatal 79. glinde eksploratif laparotomi
yapildi. Ameliyatta sol iliak fossada arka periton
tizerinde yama seklinde lateral duvara uzanan
yaklasik 2x4 cm’lik alanda ve karaciger sag lob
arka yan duvarinda ¢izgi seklinde siit beyazi
sizint1 gozlendi ve koterize edildi. Ayrica lenfatik
akim olabilecek bazi bolgelere fibrin yapistirici
uygulandi. Cerrahi sonrasi niiks olmadigindan
peritonovendz sant ihtiyaci olmadi. Postoperatif
15 giin boyunca sadece parenteral beslenen
hastaya daha sonra MCT’li mama/anne siitii
baslandi. Zamanla asit miktarinda azalma ve
renginde agilma oldu. Postoperatif 45, postnatal
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124. giinde MCT mama ile beslenerek taburcu
edildi.

Sonug¢ olarak siloz asit diisliniilen
yenidoganlarda tani ve tedavi siireci zordur.
Tedavi siirecinde dikkatli olmak ve tedavi
siirecini bireysellestirmek 6nemlidir. Siloz asit
tedavisinde, 4-8 hafta devam eden konservatif ve
oktreotid uygulamasina ragmen yanit alinamayan
durumlarda sundugumuz olguya uyguladigimiz
gibi eksploratif laparatomi yapilarak lenfatik
sizint1 olan yerlerin koterize edilmesi ve fibrin
yapistiricl uygulanmasi ile iyi cerrahi sonuglar
alinabilecegi akilda tutulmalidir.
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