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A Condition Should Be Remembered In Newborn Constipation; Hirschprung Disease
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Ozet

Hirschprung Hastaligi enterik sinir sisteminin gelisimsel bir
bozuklugu olup distal kolondaki myenterik ve submukozal
pleksuslarda ganglion hicrelerinin yoklugu ile karakterize-
dir. Bu durum etkilenen barsak kisminda peristaltizmin
yokluguna ve fonksiyonel intestinal tikanikliga yol acar.
Yaklasik 5000 canh dogumda bir gérilmekte ve genellikle
mekonyum cikisinda gecikme, karin distansiyonu, beslenme
intoleransi ve safrali kusma ile karsimiza ¢ikmaktadir. Bura-
da yenidogan déneminde Hirschprung Hastaligi tanisi ko-
nulmus erkek bebegin klinigi ve radyolojik tetkikleriyle
degerlendirilmesi sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Hirschprung Hastaligi, kabizlik,
yenidogan

Abstract

Hirschsprung disease is a developmental disorder of the
enteric nervous system and is characterized by the ab-
sence of ganglion cells in the myenteric and submucosal
plexuses of the distal intestine. This condition results in
absence of peristalsis in the affected bowel and the de-
velopment of a functional intestinal obstruction. It occurs
in approximately 1 in 5000 live born infants and usually
presented with delay in the meconium passage, distend-
ed abdomen, feeding intolerance and bilious vomiting.
Here in, clinical and radiological evaluation of a male
infant who diagnosed with Hirschsprung's disease in the
neonatal period was presented.
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Giris

Hirschsprung hastaligi (HH) yada kongenital
aganglionik megakolon; kolonun myenterik ve
submukozal sinir pleksuslarinda parasempatik
ganglion hicrelerinin olmamasi ve bunun so-
nucunda etkilenen segmentte barsak peristaltik
hareketlerin gorilmemesiyle karakterize bir
hastaliktir (1). Cogunlukla yenidogan dénemin-
de barsak obstriksiyonu tablosuyla, daha ileri
doénemlerde ise enterokolit veya kronik kabizlik
ile prezente olabilir. Cocukluk déneminde or-
ganik nedenli kabizlik nedenleri arasinda basi
¢ekmekte olan bu hastaligin tedavisi; cerrahi
olarak etkilenen barsak segmentinin g¢ikarilp
proksimalindeki normal segmentin anlise anas-
tamoz edilmesi seklindedir (1).

Olgu Sunumu

Yirmialti yasindaki annenin ilk gebeliginden
sezaryen dogum ile 40. gebelik haftasinda 3250
gram olarak diinyaya gelen erkek bebek 2 giin-
ik oldugunda batin distansiyonu ve mekon-
yum cikisinda gecikme gorilerek tarafimiza
sevk edildi. Hastanin prenatal takibinde ve soy
gecmisinde bir anormallik olmadigl, dogum

sonrasl 2 glin boyunca hi¢ mekonyum c¢ikarma-
dig1, emmede isteksizligi oldugu ve 2 kez safrali
kusmasinin oldugu 6grenildi. Fizik muayenesin-
de; genel durumunun bozuk oldugu, cilt turgor
ve tonusunun azalmis oldugu, batinda belirgin
distansiyon oldugu ve yenidogan reflekslerinin
alinmadigi gorildi. Hastaya cekilen ayakta
direkt batin grafisinde yaygin hava sivi seviyele-
ri gorilerek cocuk cerrahisi konsiltasyonu is-
tendi (Resim 1).

Resim 1: Ayakta direkt batin grafisinde batin alt
kadranlara hava gegisinin olmadigi ve st kadranlar-
da yaygin gaz birikimi gorinimu.
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Rektal lavman sonrasi bol miktarda gaz ve gaita
cikisi gozlendi. Takibinde batin distansiyonlari
yineleyen ve gaita cikisi yanlizca lavman sonrasi
gerceklesen hastanin kontrastli olarak cekilen
distal kolon grafisinde rektumda daralmis seg-
ment ve proksimalinde dilate segment gori-
nim saptandi (Resim 2). Bunun {izerine hasta
Hirschprung hastaligi 6n tanisiyla ¢cocuk cerra-
hisine devredildi. Hirschsprung hastaligi 6n
tanisiyla alinan rektum biyopsisinde ganglion
hicrelerinin yoklugunun saptanmasi (zerine
hasta opere edildi.

Resim 2: Baryum enema goriintiilemesinde dar
aganglionik segment, gegis zonu ve dilate proksimal
segment gorinuma.

Tartisma

Hirschsprung hastaligl, barsagin son kisminda
dogumsal olarak ganglion hicrelerinin olma-
mas! nedeniyle intestinal obstriiksiyona neden
olan bir hastaliktir. Enterik ganglion hiicreleri-
nin prekirsorleri olan noéral krista hiicrelerinin
intestinal gelisim esnasindaki gogiinde olan
bozukluk sonucu gelisir. Kolonun aganglionik
segmentinde gevseme yetersizlig§i olup bu
fonksiyonel tikanikliga yol agar. Gestasyonun
ilk 12 haftasinda noral krista kaynakh noérob-
lastlarin kraniokaudal gécliinde bozukluk vardir

(2).

HH ile ilgili cesitli genetik mutasyonlar tanim-
lanmistir. Bunlardan en bilinenleri basta RET
proto-onkogeni (RET) olmak lzere, endotelin-3
(EDN3), endotelin-B reseptorii (EDNRB), glial
hiicre serisinden gelisen norotrofik faktor

(GDNF), endotelin doénistlrici enzim (ECE1),
sry-iliskili transkripsiyon faktort (SOX10) sayi-
labilir (2,3). Ayrica cevresel faktorlerin de pato-
genezde etkili olabilecegi bilinmektedir.

Cogunlukla distal kolonda kisa bir segment
etkilenmekte, cok nadiren de tiim kolon ve
hatta ince barsak da katilabilmektedir. Sikligi
5000 canh dogumda 1 vaka olup erkek bebek-
lerde 3-4 kat daha siktir (4,5). Klinik bulgu ola-
rak term dogmus bebeklerde ilk 24-48 saat
icinde mekonyum ¢ikisinin olmamasi, ileriki
ginlerde karinda distansiyon, beslenme intole-
ransi ve safrali kusmalar goriliir. Normal yeni-
doganlarin cogunda ilk mekonyum ¢ikisi dogum
sonrasil ilk giin gerceklesirken HH bulunanlarin
% 90’inda bu siire uzamistir (6,7). Bazi vakalar-
da kismi obstriksiyon ataklarinin spontan veya
rektal lavman uygulamalari ile rahatladigi an-
cak kisa sirede tekrarlamalar gosterdigi izlenir.
Etkilenen segmentin ¢ok kisa oldugu vakalar
ileri cocukluk yaslarinda kronik kabizlik ve bi-
yime geriligi ile karsimiza gelebilirler. Rektal
tuse sonrasi bol gaz ve gaita cikisi tipiktir. Ba-
zen de enterokolit komplikasyonu gelisir ki bu;
ates, ciddi distansiyon, kusma ve ishalle seyre-
den mortalitesi yiksek bir tablodur.

Ayirici tanida benzer klinik tabloyu olusturabi-
lecek diger durumlardan; mekonyum ileusun-
da sikayetlerin 2. giinden sonra baslamasi, bar-
yumlu grafide ‘mikrokolon’ goriinimi, direkt
grafide ‘sabun kopligu’ gorinimu gibi bulgular
olmasi ile ayirt edilebilir. Fonksiyonel ileusta
prematurite, sepsis, respiratuar distres send-
romu, pnomoni, elektrolit bozuklugu gibi ek
bulgularin olmasi gerekirken bizim hastamizin
laboratuvar ve klinik bulgularinda bu yénde bir
pozitiflik yoktu. Kiictk sol kolon sendromunda;
annede diabet 6ykisi olmasi, baryumlu grafide
splenik fleksura diizeyinde gecis hatti olmasi ve
rektum capinin normal olmasi HH'ndan ayrici
ozellikleridir (4-7). Ayrica yine anneye bagl
faktorlerden magnezyum, opiat, ganglion blo-
kerleri gibi ilag kullanimi 6ykiisiiniin olmayisi bu
on tanilar elememizi ve daha yiiksek ihtimalle
HH’ni diisinmemizi sagladi.

Hastalik izole olabilecegi gibi; basta gastroin-
testinal ve santral sinir sistemine ait olmak
Uzere cesitli anomalilerle de birlikte seyredebi-
lir. Ayrica Down sendromu, Waardenburg
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sendromu, Mowat-Wilson Sendromu ve Kon-
genital Santral Hipoventilasyon sendromu gibi
sendromlarla da birlikteligi siktir (7).

Tanida rektumdan alinan biopside ganglion
hiicrelerinin gorilmemesi altin standart olup,
kontrastli enema filminde dilate st segment
ve dar alt segmentin gorilmesi, rekto-sigmoid
indexin 1’den blyik olmas tipiktir (8,9). Dis-
taldeki patolojik segmentte gevsemenin olma-
yisi dolayisiyla bu kisim olmasi gerekenden
daha dar, proksimali ise daha genis olup iki
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