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Background and Design.- Classic agan-
glionosis is detected in only 50% of patients
presenting with clinical symptoms of Hirsch-
sprung's disease; neuronal intestinal dyspla-
sia (NID) is the real pathology in 20-40% of
this group. Herein, the outcome of cases
presenting with complaints related to bowel
dysmotility and diagnosed to have NID, is
evaluated.

Results.- 8 NID cases, admitted to our unit
had gastrointestinal decompression, barium
enema and anorectal manometry, per-
formed routinely. The full thickness rectal
biopsies, peroperative colonic biopsy and
anal myectomy samples were histopa-
thologically evaluated with hematoxylin eo-
sin stain (HE). Those cases histopathologi-
cally labeled as NID were either given oral
Cisapride or surgically treated and followed
up. In our domestic environment deprived of
immunohistochemical facilities, diagnosis of
NID is dependent on the combined experi-
ence of the pathologist, using the HE stain,
and the clinical presentation of the cases.
Conclusion.- Anorectal manometry and
barium enema, provide nonspecific informa-
tion for NID and pathology reveals the most
important diagnostic criteria.
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irschsprung hastaliginin klinik

semptomlar: ile bagvuranlarin

sadece %50’sinde klasik agang-

lionozis saptanmis; ashinda
tim olgularin %20-40''nda noéronal intes-
tinal displazi (NID) oldugu gésterilmigtir.!
Ancak, morfolojik ve klinik bulgular ara-
sindaki korelasyonun hala net olarak ko-
nulamadig1 néronal intestinal malformas-
yonlarda, tedavi secenekleri de farklilik
gostermekte, bir kism1 hipotez diizeyinden
ileri gotirilememektedir.23 Bu seride,
barsak motilitesi bozukluguna bagh ya-
kinmalarla bagvuran ve NID tanis1 konan
olgulara uygulanan degisik tedavi sece-
nekleri ve klinik sonuglar degerlendiril-
migtir.

YONTEM VE GEREGLER

Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi
Anabilim Dali'nda 1990-1999 yillar1 arasinda
4 kiz ve 4 erkek toplam 8 olguda patolojik in-
celeme sonucunda NID tanis1 konmustur. 5
olgunun yenidogan déneminde basvurdugu
gozlenen seride bagvuru yas1 3 gunliuk ile 7
yas arasinda degismektedir.Bagvuru sikayeti
inat¢i konstipasyon (n=4), enterokolit (n=1),
batin distansiyonu (n=1) ve gastrointestinal
sistem perforasyonu (n=1) olarak belirlenmis-
tir. TUm olgularda taniya yonelik olarak bar-
sak dekompresyonu ve hastanin stabilizasyo-
nu saglandiktan sonraki dénemde 24 saat ara
ile lavman opak grafisi, anorektal manometri
ve daha sonra histopatolojik inceleme yapil-
migtir. Lavman opak grafisi; ge¢is zonu varligi
ve kolon dilatasyonunun derecesi agisindan
degerlendirilmigtir. Anorektal manometride;
internal anal sfinkterin rektal uyar1 volimiy-
le uyumsuz gevseme cevabi, anorektal hiper-
eksitabilite, anorektal fluktuasyonlarda art-
mig amplitiid NID ile uyumlu kabul edilmistir
Histopatolojik inceleme igin 5 olguya tam kat
rektal biopsi, 2 olguya anal myektomi ve
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Sekil 1. Hipertrofik periferik sinir seklindeki
pleksusda gruplagsmis, kismen dejenere ganglion
hiicreleri gorilmektedir (HE x 200)

gastrointestinal sistem perforasyonu nedeniy-
le bagvuran 1 olguda peroperatif donemde ko-
lostomiden ve rektumdan biopsi uygulandi.
Ornekler Hematoksilen Eosin (HE) boyama ile
incelendi. Histopatolojik incelemede periferik
sinir hipertrofisi, hiperplazi; ganglion hiicre
(say1 ve sikligin artmasi, hiicre dagiliminin
diizensizligi, gruplagsma egilimi, ganglion hiic-
re dejenerasyonu); submukoza ve muskuler
pleksus degerlendirildi.

BULGULAR

Serideki olgularin higbirinde lavman
opak grafisinde gecis zonu gorilmedi.
Anorektal manometri yapilan 8 olgunun
hepsinde internal sfinkter relaksasyonu
saptandi. Bu iki inceleme sonrasinda kli-
nik bulgular ve inceleme sonuclar: deger-
lendirilerek higbir olguda NID tanisina
varilamadi. Yapilan cerrahi girigsimler ile
alinan o6rneklerin histopatolojik inceleme-
si 8 olguda da NID tanisiyla sonuglandi
(Sekil 1, 2). Anal myektomi yapilan 2 ol-
guya, gastrointestinal sistem perforas-
yonlu 1 hastaya kolostomi kapatildiktan
sonra ve rektal biopsi ile tani konan 4 ol-
guya medikal tedavi olarak Sisaprid 0.2
mg/kg X 4 baglandi. Kolostomisi bagka bir
merkezde acildiktan sonra klinigimize
bagvuran ve rektal biopsi ile NID tanisi
alan olguya Duhamel operasyonu uygu-
landi. 3 ay ile 3 yil arasinda degisen
(ortalama 19 ay) takip siiresi sonunda 7
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Sekil 2. Hipertrofik periferik sinir i¢inde diizensiz
dagilimli, gruplagsma egiliminde ganglion hiicreleri
gorilmektedir (HE x 200)

olgunun yakinmalar1 gerilemigtir. Su an
14 yasinda olan olgunun anal myektomi
ve medikal tedavi sonrasi, 1 yil i¢ginde 2
kez konservatif tedaviye yanit veren batin
distansiyonu sebebiyle hospitalizasyonu
gerekmigtir. Sonug olarak tilkemiz kosul-
larinda NID'de HE boyama ve iyi bir
kliniko-patolojik iligki ile sonuca gidilebi-
lir. Anorektal manometri ve lavman opak
grafisi bu seride NID tanisinda yetersiz
kalmis ve patoloji tek giivenilir tan1 yonte-
mi olarak yerini korumustur. NID tanis1
alan olgularda Sisaprid ile uygulanan
medikal tedaviye olumlu yanit alinmigtir.

TARTISMA

Hirschsprung hastaligi gastrointestinal
kanalda submukozal ve intramuskular
pleksuslarda ganglion hiicresi yokluguna
bagh geligsen konjenital, fonksiyonel bir in-
testinal obstruksiyon tablosudur.t NID ilk
kez 1971 yilinda Meier-Ruge tarafindan,
Hirschsprung hastaligi semptomlarina ben-
zer bulgular1 olan hastalarda tanimlanmaig-
tir.5 Aslinda Hirschsprung hastaligi semp-
tomlar: ile tetkik edilen olgularin sadece %
50'sinde klasik aganglionozis tablosunun
bulundugu, olgularin %20-40'inda NID'nin
etken oldugu saptanmigtir.! Yeterli agang-
lionik barsak segmenti rezeksiyonu yapil-
masina ragmen bazi Hirschsprung hastala-
rinda, operasyondan sonra inat¢i barsak
disfonksiyonu devam etmektedir. Pull
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through operasyonundan sonra %6-20 olgu-
da enterokolit ve %11-35 olguda konsti-
pasyon ve soiling sikayetlerinin stirdigu bil-
dirilmekte, agag1 cekilen segmentte gang-
lion hiicrelerinin varliginin tatminkar sonug
icin yeterli olmadig1 gercegi ile karsilasil-
maktadir.8 NID ve Hirschsprung hastaligi
olgularin %26'sinda ayni anda bulunabi-
lir.47

NID Tip A nadir goriilir ve tiim noéronal
intestinal malformasyonlarin  %2'sidir.
Myenterik pleksusla beraber submiikéz ar-
terleri ve mukozay1 da etkileyen sempatik
innervasyonun konjenital aplazisi, hipopla-
zisi ya da immatiritesiyle iligkilidir.13.7

NID Tip B sik gériilen tiptir ve parasem-
patik submikéz pleksusun  malformas-
yonudur. Hirschsprung hastalikli olgularda
gorilen tip de siklikla budur.3? Klasik
aganglionozisten ayrimi ¢ok iyi tariflense de
néronal intestinal malformasyonlarin mor-
folojik ve klinik bulgulari arasindaki kore-
lasyon hala ¢ok belirgin degildir ve tedavi
secenekleri farklilik gosterir.23 NID' 1i olgu-
larda en sik sikayet bu seride de oldugu tize-
re konstipasyondur. Cocukluk doéneminde
konstipasyon tek bagina veya diger sikayet-
lerle beraber ¢ozlilmesi gereken sik bir prob-
lem olarak karsimiza ¢ikar. Az bir grupta da
olsa bazen, konvansiyonel tedavi metodlar:
yetersiz kalir ve olgu barsak bosaltimi i¢in
siklikla hastaneye bagvurmak durumunda-
dir.89 Bu tip olgularda 6n planda Hirsch-
sprung hastalig1 distintilmekte, buna yo6ne-
lik tanisal incelemelerde NID tanisina ulasi-
labilmektedir. Hastanin dekompresyonu ve
stabilizasyonu saglandiktan sonra c¢ekilen
lavman opak grafisinde ge¢is zonu goriilme-
si Hirschsprung tanisi i¢in anlamli iken
NID'de izole olgularda gegis zonu gorilmez
ve sadece kolon dilatasyonu saptanabilir.
Bu seride de olgularin lavman opak gra-
filerinde ge¢is zonu goriulmemis, dilate ko-
lon segmentleri izlenmistir. Anorektal ma-
nometrik incelemede, Hirschsprung hastali-
gindan farkli olan ve NID i¢in spesifik bul-
gular vardir. Bunlar; internal anal sfink-
terin rektal uyar1 volimiiyle uyumsuz gev-
seme cevabi, anorektal hipereksitabilite,
anorektal fluktuasyonlarda artmis amplitad
olarak sayilabilir.l0 Serimizdeki olgularin
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anorektal manometrik incelemelerinde in-
ternal sfinkter relaksasyon yanit1 mevcuttu,
boylece Hirschsprung hastaligi tanisindan
uzaklagildi, ancak NID icin spesifik anorek-
tal manometrik bulgular gézlenemedi. Tim
olgularda NID tanis1 histopatolojik inceleme
sonunda konuldu. Hirschsprung ve benzer
diger hastaliklarin arastirilmasinda histo-
kimyasal ve immunohistokimyasal teknikle-
rin gelisiminin 6nemli rold olmustur.11,12

Histopatolojik incelemede NID dastindi-
ren bulgular; hiperganglionozis, dev gang-
lionlar (7'den fazla ganglion hiicresi icerme-
si), lamina propria'da ektopik ganglion hiic-
resi varligi ve mukoza, muskularis mukoza
ve submukozal damarlarda artmig asetil-
kolin esteraz aktivitesi olarak sayilabilir.36
Sunulan seride alinan biopsi materyalleri-
nin HE ile boyanmas1 sonrasindaki incele-
melerde ganglionlarda dejenerasyon, peri-
ferik sinir hipertrofisi, kalin muskularis
mukoza, ganglion hiicrelerinde diizensiz da-
gilim gozlenmis ve NID tanisi konmustur.
Literatiirde izole NID tanisinin anorektal
manometri ve histokimyasal inceleme kom-
binasyonu ile rahatlikla konulabilecegi bil-
dirilmektedir.!3 Bazi serilerde elektroma-
nometrik NID tanisiyla, histokimyasal ince-
leme ile varilan son tani arasindaki kore-
lasyonun %100 oldugu belirtilmektedir.10
Sunulan seride ise NID tamsina histo-
patolojik inceleme ile ulagilmig, diger tani
yontemleri yetersiz kalmigtir. NID'in sik go-
rillen tipinde (Tip B) tedavi yaklagimi kon-
servatiftir ve nadiren barsak rezeksiyonu
gerekebilir.

Anorektal basing profili yiiksek ve anal
sfinkter relaksasyonlar: rudimanter olgular,
sfinkteromyektomiden fayda goreceklerdir.
NID Tip A'da ise acil enterostomi siklikla
gerekmektedir.! Bu seride de 7 olgu medikal
tedavi amaciyla verilen Sisaprid'den fayda
gormis, klinik bulgular gerilemistir. His-
topatolojik inceleme Oncesinde yapilan cer-
rahi girisimler de sadece taniya yonelik ol-
makla kalmamis, tedavi lizerine de etkileri
olmustur. Ulkemizde avidin-biotin immu-
noperoksidaz teknigi, siiksinil dehidroge-
naz metodu ile boyama, asetilkolinesteraz
aktivitesi gibi immiinohistokimyasal incele-
meler rutin olarak uygulanamadigindan
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NID tanisi sorunludur.’!2 Ancak pediatrik
patologlarimizin artan bilgi birikimiyle, HE
ile hazirlanan o6rneklerden NID tanisini
koymalari miimkiin olmakta ve 6zellikle kli-
nik korelasyon kurulabilen olgularda olum-
lu tedavi sonuglari alinabilmektedir. Ano-
rektal manometri ve lavman opak grafisi
NID tanisinda yetersiz kalmakta ve patoloji
tek glivenilir tan1 yontemi olarak yerini ko-
rumaktadir.

OzZET

Hirschsprung hastaliginin klinik bulgu-
lar1 ile bagvuran hastalarin yalnizca %
50'sinde klasik aganglionosis belirlenirken,
bu grup hastalarin %20-40'1nda noéronal in-
testinal displazi (NID) sorumlu tutulan ger-
¢ek patolojidir. Bu ¢alismada, NID tanis1 a-
lan ve barsak dismotilitesi yakinmalariyla
bagvuran hastalarin sonuglar1 degerlendiril-
migtir.

Cerrahpasa Tip Fakiltesi Cocuk Cerrahi-
si Anabilim Dali'nda 1990-1999 yillar1 ara-
sinda 4 kiz ve 4 erkek toplam 8 olguda pato-
lojik inceleme sonucunda NID tanis1 kon-
musgtur. Klinigimize yatirilan tiim olgulara
gastrointestinal dekompresyon, lavman o-
pak grafisi ve anorektal manometri rutin
olarak uygulandi. Tam kat rektal biyopsiler,
peroperatif kolon biyopsileri ve anal miyek-
tomi oOrnekleri histopatolojik olarak hema-
toksilen eosin boyasiyla (HE) degerlendiril-
di. Histopatolojik olarak NID tanis1 alan ol-
gular oral cisapride veya cerrahi tedavi uy-
gulanarak izlendiler.

Sonuc¢ olarak, tlkemiz kosullarinda im-
miinohistokimyasal olanaklarin olmamasi
nedeniyle, NID'nin tanis1 patologun HE bo-
yasi ile deneyimi ve olgularin klinik bagvu-
rularinin birlikte degerlendirilmesi ile ko-
nulmalidir. Anorektal manometri ve lavman
opak grafilari NID i¢in nonspesifik bilgi ver-
dikleri i¢in patoloji, tan1 kriteri olarak 6ne-
mini korumaktadir.
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