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OZET

Sar1 tirnak sendromu (STS), sar1, yavag biiyiiyen kalinlagmis tirnaklar, lenfédem ve plevral efiizyon
ve brongektazi gibi akciger bulgular: tigliisii ile tamimlanan, etiyolojisi bilinmeyen nadir bir durumdur.
Kesin etiyolojisi bilinmemekle birlikte, maligniteler, otoinflamatuar hastaliklar ve immiin yetmezlikler
gibi genis bir hastalik yelpazesiyle birlikte rapor edilmistir. Genel olarak sendrom 50 yas iistii yetiskin-
leri etkiler. Ancak STSnin ¢ocuklarda ve hatta yeni doganlarda ortaya giktigina dair vaka raporlar
vardir. Literatiiriin ¢ogu vaka raporlarindan ve az sayida arastirmadan elde edildiginden patogenezi
hala belirsizdir. Anatomik olarak STS, el tirnaklarini, ayak tirnaklarini, solunum yollarini ve swi birik-
tirebilen yer cekimine bagh bélgeleri (tipik olarak alt ekstremiteler) etkiler. Bu belirti ve semptomlarin
lenfatik drenajdaki fonksiyon bozuklugundan kaynaklandigina inamlmaktadir. Tedavi secenekleri si-
nirlidir ve terapétik etkileri belirsizdir. STS de diiiretikler ve torasik drenaj siklikla etkili degildir ve en
etkili tedaviler pléredez ve dekortikasyon/plorektomidir. Amacimiz bu bozukluga iliskin patogenetik

hipotezi, iliskili kogullar: ve tedavi seceneklerini tartisan bir literatiir taramasi sunmaktir.

GiRIS

Sar tirnak sendromu (STS) tahmini gérilme siklig
1.000.000°de 1 olan; lenfédem ve solunum yolu has-
taliklariyla degisken sekilde iligkili tipik tirnak degi-
siklikleriyle karakterize nadir bir hastaliktir (1-14).
Nadir pediatrik vakalar bildirilmis olmasina ragmen
esas olarak 50 yag istii bireyleri etkilemektedir (1-
14). Totalde literatiirde 400’den az vaka yayinlanmig-
tir (15).

STS ilk kez 1964 yilinda 13 hastadan olugan bir se-
ride tirnaklarda renk degisikligi ve primer lenfédem
olarak tanimlanmusgtir (16). O giinden bu yana klinik
ozellikler, renksiz tirnaklar, lenfédem ve solunum
semptomlar (plevral efiizyon, bronsektazi, sintizit ve
kronik 6ksiiritk dahil) t¢listuni icerecek sekilde gelis-
migtir (17) . Bu ii¢ belirtiden en az ikisinin mevcut
olmas gerekir; belirtiler her zaman ayni anda mevcut
olamayabileceginden tirnak anormallikleri ana kri-
terdir (18). Neredeyse yalnizca 50 yasin tizerindeki

yetigkinlerde, cinsiyet tercihi olmaksizin rapor edil-
mektedir (1-3). Son derece nadir olmasina ragmen,
STS pediatrik popiilasyonda da belgelenmistir (18).

ETYOLOJi

STS'nin etiyolojisi heniiz belirlenmemigtir ve bu
sendromun tedavi stratejisi hakkinda fikir birligi
yoktur (19). Ancak konjenital lenf anomalliligi, mik-
rovaskiilopati ve protein sizintisi ile iligkili olabilece-
gi digtinillmektedir. Enfeksiyon gibi stresler lenf dre-
naj sistemini daha da bozarak lenfédemin artmasini,
olusan lenfédem ise akcigerlerde brongektaziyi ve
plevral effuzyonu tetikleyebilir ve tirnakta tirnagin
buiyiimesini engelleyebilir (16). Baz1 ¢aligmalar ayri-
ca STS'nin ¢evresel veya iatrojenik maruziyetlere se-
konder olarak ortaya ¢ikabilecegini 6ne siirmektedir
(20-22). Malignite (brongiyal karsinom, meme, hodg-
kin dis1 lenfoma, safra kesesi, larinks, renal hiicreli
karsinom endometriyum, melanom, hematopoietik
kok hiicre nakli sonras: multipl miyelom), hipoalbu-



minemi, hipotroidizm, hipertroidizm, tiiberkiiloz,
nefrotik sendrom, romatoid artrit, ile iligkili olmasi
STS’nin bir hastalik oldugu yéniinde gériuslere yol a¢-
maktadir (1-3,18). STS ayrica dig tedavisi , kalp pili
veya protez eklemlerden dolay: titanyuma maruz kal-
ma sonrasinda da geligebilir (23).

Altta yatan bir imminolojik iligki daha 6énce belir-
tilmigtir (24). Yaygin degisken immiin yetmezlik ve
kombine T ve B hiicre eksikligi gibi immun yetmez-
liklerle birlikte STS raporlar1 sintis ve pulmoner en-
feksiyonlar1 aciklayabilir (18). Ancak bu hastalar ara-
sindaki bagisiklik aragtirmalar1 azdir ve rapor edilen
birka¢ vakada ciddi lenfopeni, saf CD4+ ve CD8+ T
hucrelerinin ve toplam B hicrelerinin eksikligi a¢i-
sindan dikkat cekicidir. Artmis gecici B hiicrelerinin
yani sira mitojenlere ve antikor eksikligine kars:
anormal T hiicresi tepkisi de gozlendi (25).

Baz1 ¢aligmalar, olasi bir genetik neden olarak, trans-
kripsiyon faktérlerinin catal uglu alan ailesinin bir
tyesi olan FOXC2'yi vurgulamigtir. Lenfédem-disti-
kiyazis sendromu (OMIM 153400), Meige lenfédem
(OMIM 153200) ve lenfédem pitozu (OMIM 15300)
dahil olmak iizere degisken fenotipik sunumlar agik-
lanmigtir (26).

STS ile NOD2yi (niikleotid baglayici oligomerizas-
yon alani iceren protein 2) kodlayan NOD2 geni ara-
sinda bir iligki oldugu diigiiniilmektedir. Daha énce
CARD15 (kaspaz toplama alami igeren protein 15)
olarak anilan NOD2, model tanima reseptérlerinin
hiicre ici NOD benzeri reseptér ailesine aittir. Bunlar,
bakteriyel peptidoglikandaki (yani muramil dipep-
tit) kaliplar: tespit eden ve NF-kappa-B yolunun ve
otofajinin aktivasyonu yoluyla bakteriyel temizligi
destekleyen hiicre ici sensérler olarak gorev yapar.
NOD2'deki mutasyonlar cesitli kronik inflamatuvar
hastaliklarla baglantilidir, bu da dengeli sinyalleme-
nin bagigikhk homeostazisini korumak i¢in kritik
oldugunu digindiurmektedir (27). NOD2 6ncelikle
monositlerde eksprese edilir, ayn1 zamanda makro-
fajlarda, dendritik hiicrelerde, lenfositlerde, epitelyal
ve endotelyal hiicrelerde ve bagirsak paneth hucrele-
rinde de eksprese edilir (28). Bu giine kadar NOD2
deki patojenik mutasyonlar Blau Sendromu, erken
baglangicli sarkoidozis , Crohn hastaligi ve NOD {lis-
kili Otoinflamatuvar Hastalik (NAID)/Yao Sendromu
ile iligkilendirilmigtir (29-33). Literatiirde genetik de-
gerlendirme sonrasinda NOD2'de heterozigot mutas-
yon tespit edilen STS’li bir hasta tanimlanmugtir (28).

izole IgG2 eksikligi tekrarlayan akciger enfeksiyonla-
rina duyarlilig ve brongektazi riskini artirir. Litera-
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turde tek vaka olarak yayinlanmigtir (34). STS izole
IgG2 eksikligi ve yaygin degisken immiin yetmezlik
dahil olmak tizere immin yetmezlik bozukluklar1 ile
nadiren iligkilendirilmistir ve IVIG ile bagarih bir ge-
kilde tedavi edilmigtir (18,35).

Gogiis cerrahisinin veya kalp damar cerrahisinin int-
ratorasik operasyonlarinda var olan STS hastalig: sid-
detlenmektedir. Intratorasik cerrahi lenf damarlarin
travmatik hasarina ve lenf sisteminin baskilanmasi-
na neden oldugundan plevral silotoraks ve sar1 tirna-
ga sebep olabilir (36-38).

PATOFizYOLOJiSi

Kanitlarin azhgina ragmen, STS'de lenfédem, plev-
ral efiizyon ve tirnak degisikliklerinin gelisimini
aciklamak icin birlestirici bir lenfatik mekanizma
onerilmistir. Arizal lenfatik drenaj, 151tk mikroskobu
incelemesinde gézlenen tirnak matriks dokusunun
sklerozundan sorumlu olabilir. Fibrotik stroma i¢ine
gomilmis ektatik, endotel kapli kanallar, tirnaklarin
klinik olarak belirgin yavag biiytimesine ve kalinlag-
masina neden olur. STS hastalarinda pariyetal plevra
ve deri alt1 dokusunda da bulunan skleroz ve dilate
lenfatik damarlardan aynmi mekanizmalar sorumlu
tutulabilir (39).

EPIDEMiYOLOJi

STS’nin kesin prevalans: bilinmemektedir ve STS ile
ilgili literatirun ¢ogunlugu vaka sunumlarini icer-
mektedir. Tahmini yayginlik 1/1.000.000'den azdir
(18). Kadin erkek tutulumu esit olup siklikla 50 yas
istini tutar (2,3). Konjenital ve pediatrik olgular ol-
dukca nadirdir (7,9,40).

TANI

STS tanisi kliniktir ve spesifik bir test veya taniya ge-
rek yoktur. Kalp yetmezligi, primer lenfédem ve oni-
komikoz gibi daha sik kargilagilan tanilar diglanmali-
dir. Anamnez ve fizik muayene 6nem arzetmektedir.
Vakaya gore de ek testler gerekebilir.

1. Kalp yetmezligini diglamak i¢in ekokardiyografi,

2. Pnoémoni veya diger pulmoner patolojiyi tanimla-
mak i¢in gogiis radyografisi,

3. Kronik sintziti degerlendirmek icin siniislerin
BT’si,
4. Balgam analizi veya CBC gibi enfeksiyon testleri,

5. Onikomikozu diglamak i¢in tirnak kazintilarinin
veya kirpintilarinin analizi,

6. Plevral sivinin degerlendirilmesi ile torasentez,
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7. Lenfatik yetmezligi belirlemek i¢in lenfosintig-
rafi (41).

Lenfatik damar anormalliginin kaniti, kasik lenf di-
gumlerinin veya ayak sirtinin lenfatik damarlarinin
dogrudan delinmesini ve kontrast madde enjeksiyo-
nunu iceren bir teghis teknigine dayanmaktadir (42).
Ancak STS'deki lenfatik damarlar ve dugimler tipik
olarak hipoplastik oldugundan bu delme teknigi tst
diizey beceri gerektirir. Ek olarak, STS hastalarinda
zenginlestirilmemis magnetik rezonans (MR) len-
fanjiyografiye iliskin daha 6énce bir rapor yayinlan-
mugtir, ancak yine de alan heterojenligi ve radyofre-
kans etiketleme verimsizligi ile ilgili sorunlar vardur,
hipoplastik lenfatik damarlarin gérsellestirilmesini
zorlagtirir (43,44). Bu nedenle alternatif, kolayca
uygulanabilen bir géruntilleme yéntemi olarak deri
alt1 enjeksiyon yoluyla kontrastlh MR lenfanjiyografi
gerceklestirilebilir (45). Kontrasth MR lenfanjiyogra-
finin, kontrastsiz MR lenfanjiyografiye kiyasla en bii-
yiik avantaj, yitksek uzaysal ve zamansal ¢6ziiniirlik
nedeniyle anormal lenfatik damarlar net bir gekilde
tasvir edebilme yetenegidir. Ayrica, MR lenfanjiyog-
rafi, lenfatik damar morfolojisini daha iyi gosterdigi
ve damar anormalliklerinin daha kapsamli bir resmi-
ni verdigi icin lenfatik sintigrafiye tercih edilir. Yan
etkiler agisindan hastamizda cilt alti enjeksiyona
bagl olarak sadece hafif lokal agr1 ve sislik bildiril-
migtir (46).

TIRNAK BULGULARI

Saglikli bireylerde minimum 0.5-1.2 mm/hafta ile
karsilagtinldiginda tirnak haftada 0.2 mm’'den daha
yavas buyiir (47). Bu tirnak degisikliklerinin buyiime
anormalligi oldugu diigiiniilmektedir. Tirnaklarin et-
rafindaki kusurlu lenfatik drenaj, protein sizintisiy-
la birlikte mikrovaskiilopati, lipofusin pigmentinin

Resim 1. (49) numarali kaynaktan alinmigtir.

birikmesi ve titanyum iyon tutulumu, tirnak anor-
malliginin nedenleri olarak dustnilebilir (2,20,48).
Tirnak rengi degisikligi (kromonisi), enine egriligin
ve onikolizin artmasiyla birlikte soluk saridan koyu
yesilimsiye kadar degisir. Tirnak plaginin kalinlagma-
s1, tirnaklarin ¢ok sertlesmesine ve kesilmesinin zor
olmasina (skleronisi) neden olur ve lunula, tirnak hi-
perkeratozu nedeniyle gizlenir. Tirnak biiytime oran:
normal tirnaklarin yaris: kadardir ve kiitikiller kay-
bolur. Ayiria tanida onikomikoz, ilaca bagh tirnak
rengi degisikligi, travma, kronik paronisi ve edinilmis
pakinisi yer alir. STS’li hastalarin %90-100’tinde tir-
nak anormallikleri bulunur (18). STS genellikle hem
ellerin hem de ayaklarin tiim tirnaklarini etkiler (Re-
sim 1).

SOLUNUM SiSTEMi BULGULARI

STS hastalarinin %50-70’inde kronik okstirik, plev-
ral efiizyon, brongektazi, tekrarlayan pnomoni ve
kronik siniizit gortlir (1-14). En yaygin STS semp-
tomu, STS’li hastalarin %56’sinda bulunan kronik
oksurtktar ikinci siklikta plevral effuzyon takip
eder (2). Yuksek ¢ozunurlikla bilgisayar: tomografi
(YCBT)'de simetrik, agirhikh olarak alt lob brongek-
tazisi bildirilmigtir (50). Plevral efiizyon hastalarin
%68.3"inde iki taraflidir ve %94.7’sinde ekstidatiftir
(2). STS'de solunum fonksiyon testi bulgular: tipik
degildir ve biyopsiler genellikle taniya katkida bulun-
maz (19).

LENFODEM

Vaka raporlarina gore, hastalarin yaklagik tgte bi-
rinde STS'nin baglangic semptomu lenfédemdir ve
hastalarin %30-80’inde gérilmektedir (18). En sik
her iki alt ekstremitede, genellikle dizin altinda go-
rilir (18). Artan lenfédemin, fibroblastlarin ve adi-




positlerin uyarilmasinin neden oldugu asir1 lenfosit
birikiminin ve lif olusumunun géstergesi oldugu
disiinilmektedir (51). Klinik belirtilerin tanisal gii-
venilirligi zayif olsa da, Kaposi-Stemmer belirtisinin
(ikinci ayak parmaginin tabaninin sirt kismindaki
deriyi sikistiramama ve kaldiramama) en yararl iga-
ret oldugu gosterilmistir (52). Dinamik lenfatik go-
rintilleme (lenfosintigrafi), STS’ye bagl 6demi olan
hastalar ile primer lenfédemi olan hastalar arasinda
farklilik gosterir (53). Odem cukurlasabilir ve siklikla
dekompanse konjestif kalp yetmezligi olan hastalar-
da goriilen siv1 birikimiyle kolayca karigabilir. Bu du-
rum 6zellikle hastalarin egzamanl plevral efazyonla
bagvurmas: durumunda aldatic1 olabilir. Primer len-
fodemde oldugu gibi tedaviler siklikla masaj, komp-
resyon pansumanlari, egzersizler ve daha az siklikla
cerrahi miidahaleleri icerir (54).

TEDAVI VE YONETIM

Literaturtin dikkatli bir gekilde gézden gecirilme-
si, genis ¢apli ¢caligmalarin olmamasi nedeniyle STS
tedavisine iligkin bir fikir birliginin bulunmadigina
isaret etmektedir. Tedavi tipik olarak anekdotsal
kanitlara, vaka raporlarina veya kiiciik serilere daya-
nir (39). STS'nin yoénetiminde semptom tedavisine
odaklanilmadir. Ayrica, altta yatan hastaligin teda-
visi hastaligin iyilesmesine sebep olabilir (55). Baz1
vakalar spontan olarak iyiligebilir (18). Sar1 tirnak
sendromu tanisi konulduktan sonra cesitli sempto-
matik yaklagimlar olmasina kargin tedavide fikir bir-
ligi saglanamamigtir (2).

Akcider Bulgularinin Tedavisi

Plevral efuzyonlar genellikle ditiretikler ve torasen-
tez ile tedavi edilir. (55). Oktreotidin, STS ile iligkili
bazi siloz efiizyon vakalarinda etkili oldugu géste-
rilmigtir (56). Ne yazik ki plevral efiizyonlar tekrar-
lama egilimindedir ve dekortikasyon, pléredez veya
torasik kanal embolizasyonu gibi kesin miidahaleler
gerektirebilir. Plevral efiizyon icin pléredez, dekor-
tikasyon/plorektomi ve plevral-peritoneal santin
etkili oranlar1 sirasiyla %81.8, %88.9 ve %66.7 ola-
rak bildirilmigtir (19). Kalic1 plevral kateter malign
plevral efizyonlarin tedavisinde yararl olabilir (57).
Silotoraks lipid ve protein agisindan zengin oldugun-
dan tedavide kullanilan kalici plevral kateterizasyon
besin kaybina ve immiinitenin bozulmasina yol a¢a-
bilir (58). Hastada tekrarlayan enfeksiyonlar veya
ilerlemis brongektazi varsa antibiyotik profilaksisi
dnerilebilir (50). Tekrarlayan enfeksiyonlarda balgam
kiltiirleri istenilmeli kiiltiirde tiremeye déniik tedavi
verilmelidir (55). Pnémokok ve mevsimsel grip agilar
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onerilmektedir (18). STS’de makrolidlerin uzun siire-
li kullanimi hem akciger semptomlarinin iyilegsmesi-
ni hem sekresyonlarin temzilenmesini hem de tirnak
semptomlariin iyilesmesine katk: saglayabilir (50).
Makrolidler su ve mukusun epitelyal salgilanmasini
ve inflamatuar sitokinlerin tretimini inhibe etmeleri
nedeniyle hem antienflamatuvar hem de antibakte-
riyel etkilere sahiptir (59,60). Makrolid yapiya sahip
olan takrolimus, T hiicresi inflamatuvar yanitini ve
anti-lenfanjiyojenik buytume faktérlerinin ekspres-
yonunu duzenleyerek lenfanjiyogenezi 6nemli 6l¢i-
de arttirmigtir (61). STS’li hastalarda makrolidlerin
antiinflamatuvar aktivitesi muhtemelen sistemik
inflamasyonun iyilegsmesi ile iligkilidir. Bu geligme
lenfédemin azaltilmasina ve tirnak biyimesinin des-
teklenmesine yardima olabilir (62).

Distrofik ve Renksiz Tirnaklara Yaklagim

San tirnaklar bazen spontan olarak diizelmektedir
(41). Tirnaklarin seklinin bozulmasinin yani sira ince
el ve ayak parmaklarinin iglev bozuklugunun psiko-
sosyal sonuglar1 i¢in de tedavi endike olabilir. Ancak
bu sendromda tirnak tutulumuna yénelik standart
bir tedavi su anda mevcut degildir. Topikal veya oral
E vitamini, triamsinolon enjeksiyonlar1 ve oral ¢inko
dahil olmak iizere tirnak biiyiimesini hedef alan fark-
l1 yéntemler rapor edilmistir (14). Son zamanlarda,
uzun sireli flukonazol ve itrakonazol kullaniminin
farkli sonuclarla sonuglan rapor edilmigtir. Yukari-
da bahsedilen 13 hastadan olugan seride, flukonazol
ve alfa-tokoferol tedavisi sirasiyla sekiz ve iki has-
tada tirnak semptomlarinda iyilesme ve iyilesme ile
sonug¢lanmugtir (63). Tirnaklardaki renk degisikli-
gini tedavi etmek icin yiiksek doz oral veya topikal
E vitamini kullanmilmaktadir (1). Oral antifungallar
tirnaklarin temizlenip buytumesini saghyabilir (64).
Bazi aragtirmacilar, E vitamini ve antifungal ilaclarin
eszamanl oral uygulamasiyla semptomlarda iyilesme
oldugunu bildirmiglerdir (63,65). Ancak beraber kul-
lanildiginda ¢ok az fayda géren calismalarda mevcut-
tur. E vitamini ve itrakonazol alan dokuz hastayla ya-
pilan bagka bir retrospektif ¢caligmada ise yalnizca bir
hastada tam iyilesme goriliirken, diger ti¢ hastada
hafif iyilesme goérilmustir (3). Bir caligmada ise ter-
binafin ve topikal minoksidil kullanimina bagl ola-
rak hasta tedaviden tamamen yanit alinmigtir (49).
Bagka bir ¢caligmada STS ve primer palmar hiperhid-
roz hastasina, botulinum toksin A enjekte edilmis,
ti¢c ay sonra tirnaklar normal biiytyerek, alt1 ay sonra
sag bagparmak hari¢ tim parmaklar, 12 ay sonra da
hasta tamamen iyilegmistir (66).
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Lenfédem Tedavisi

STS’de goriilen lenfodem, primer lenfédemde uygu-
lanan girisimlerin aymis: ile tedavi edilir. Genellikle
cilt bakimi, manuel lenf drenaji ve egzersizlerle bir-
likte kullamlan kompresyon giysileri ve bandajlari
iceren cerrahi olmayan miidahaleler kullanilir (67).

Siniislerin Tedavisi

Sintis BT taramalarinda en sik maksiller siniislerde
ve posterior etmoid sintslerde képiikli sekresyonlar
goruldu. Sinuzitli STS hastalarinda plevral efizyon
veya lenfodemden ziyade kronik 6ksiirik veya bron-
sektazi daha sik gorilir (68). Aragtirmalar solunum
semptomlarinin iyilesmesinde endoskopik sinis cer-
rahisinin yararh oldugunu géstermistir (69)

AYIRICI TANI

STS'nin tanisi farkh organ sistemlerinden gelen bir-
den ¢ok semptomun olmas: sebebiyle ayirici tanisi
genis kapsamlidir. STSnin plevral plaklar ve plevral
kalinlagma gibi pulmoner belirtileri asbestle iligkili
akciger hastaligina benzer 6zelliklere sahiptir (70).
STS’den ¢ok daha yaygin olan kalp yetmezligi, siklik-
la alt ekstremite 6demi ve dekompanse durumdaki
pulmoner efiizyonlarla iligkilidir (71). Damar tika-
nikligina baglh 6dem genellikle ditrez ile diizelir, an-
cak lenfédemde durum béyle degildir (16). Sararmig
distrofik tirnaklar1 olan hastalarda da onikomikoz
goz 6ninde bulundurulmalidir (72).

PROGNOZ

STS’de prognoz hastanin spesifik semptomlarina ve
eslik eden hastaliklara baghdir. Semptomlar hafiften
(kotii tirnak estetigi ve kronik 6ksiiriik) siddetliye
(belirgin ve tekrarlayan 6dem, kalici akciger enfeksi-
yonlari) kadar degisir. STS nin kiir tedavisi yoktur. Te-
davi semptomlar iyilegtirmeyi amag¢lamaktadir (41).

KOMPLIKASYONLAR

STS birden fazla organ sistemini icerdiginden, komp-
likasyonlar hastanin hangi spesifik semptomlar
gosterdigine baghdir. Distrofik ve renksiz tirnaklar
utanctan dolay: psikolojik sikintiya neden olabilir ve
onikoliz agril olabilir (18).

Plevral efiizyonlar solunum sikintisi ve enfeksiyonla-
ra neden olup, mortal seyredebilmektedir (58). Cogu
vakada seri torasentez ihtiyaci olacagindan enfeksi-
yon ve torasenteze bagli kanama, pnémotoraks, re-
ekspansiyon akciger 6demi, intertorasik sinir zede-
lenmesi ve psikolojik rahatsizliklar olusturur (73).
Plevral efiizyon protein agisindan zengin oldugun-

dan torasentez sonrasinda hipoalbuminemi gelige-
ceginden tekrar siv1 birikmesine neden olabilir (74).
Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari nedeniyle sik sik
antimikrobiyal tedavi kullanildigindan ciddi antibi-
yotik direnciyle kargilagilir.

Alt ekstremitede olugan bilateral 6dem ambulasyon
ve kondisyon kaybina neden olur. Ayrica, uzun sire
olan lenf 6dem cilt renginde ve dokusunda degisikli-
ge sebep olur, bu da estetik agidan hog olmayip selilit
ve diger cilt enfeksiyonlarina sebep olabilir (75,76).
Siv1 birikimi i¢in ek alanlar arasinda parasentez ge-
rektirebilecek peritoneal bogluk, doku bozulmasina
ve rahatsizlifa yol acan genital bslge ve gérme giic-
lagtune neden olabilen periorbital alan yer alir (77).

SONUG

STS ¢ogunlukla yillarca teshis edilememekte veya
yanls teghis edilmektedir. Bu hastalar kalp yetmez-
ligi, venoz yetmezlik, enfeksiyon veya ilag yan etkisi
gibi STS'den ¢ok daha yaygin durumlarda ortaya ¢-
kan okstiriik, tekrarlayan enfeksiyon, alt ekstremite
6demi ve tirnaklarda renk degisikligi gibi spesifik
olmayan belirti ve semptomlar sergileyebilir. Has-
talar yillarca enfeksiyon hastaliklari, kardiyoloji,
dermatoloji, gogus hastaliklar1 ve endokrinoloji gibi
cok sayida uzmanlik alanina yénlendirilebilir. Bu da
hastaligin teghisini zorlagtirmakta ve gereksiz zaman
kaybina yol agmaktadir. Bu agidan 2 veya 3 sempto-
mu olan hastalarda STS’yi dusiintp diger tanilarin
dislanmas icin tetkikler yapilmalidir. STS’li hasta-
larin yaklagik ticte birinde bu g belirti/semptomun
timi ayn1 anda gorilir. Ayrica tek bir semptomun
birkag ay, hatta yillar boyunca mevcut olmas: taniy
zorlagtirabilir ve geciktirebilir. Tedavi konusunda
vaka sayisinin az olmasi ve nedenlerinin ¢ok fazla
olmasindan dolay: bir fikir birligi bulunmamaktadir.

STS nadir goriilen bir hastalik olmasi, etyolojisinin
altta yatan bircok hastaliga bagh olmasi ve semp-
tomlarinin ¢ok hastalikta gériilmesi nedeniyle tani,
teshis ve tedavisi geciken bir sendromdur. Hastahigin
patofizyolojisinin a¢iga ¢ikarilmasi ve tedavisinin
daha efektif olmas: i¢in farkindaligin artmasi ve var
olan tiim vakalarin bildirilmesi gerekmektedir.
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