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OZET: Hirschsprung hastaligi; distal kolondaki submukozal ve myenterik sinir aginda gangliyon
hiicrelerinin dogustan yoklugu ile karakterize bir hastaliktir. Genel popiilasyonda insidanst 1/5000
canlt dogumdur. Bu hastalikta belirtiler, yenidogan doéneminde intestinal obstriiksiyondan daha
biiyiik ¢ocuklarda kronik kabizliga kadar degiskenlik gosterebilir. Persistan anemi ise oldukca
nadir bir bulgudur. Burada; bes yasinda oral demir tedavisine yanitsiz agir demir eksikligi anemisi
ve kabizlik sikayeti ile bagvuran olgu sunuldu. Fizik muayenesinde ileri derecede batin
distansiyonu ve malnutrisyonu mevcuttu. Baryumlu kolan grafisinde sigmoid kolon belirgin dilate
olarak izelndi, rektosigmoid kolonda geg¢is zonu goriildii. Rektal biyopside submukozal ve
intermyenterik pleksuslarda gangliyon hiicresi goriilmemesi iizerine Hirschprung hastaligi tanisi
konuldu. Agir demir eksikligi anemisi ve kabizlik sikayeti ile bagvuran ¢ocuk hastalarda 6n tanida
Hirschsprung hastaligi da akilda tutulmalidir.

ANAHTAR KELIMELER: Hirschsprung hastalig1, demir eksikligi anemisi, kabizlik

SEVERE IRON DEFICIENCY ANEMIA ASSOCIATED WITH HIRSCHSPRUNG’S DISEASE

ABSTRACT: Hirschsprung’s disease is a congenital disorder and is characterized by the absent of
ganglion cells in the myenteric and submucosal plexus of the distal intestine. The incidence is
approximately 1 in 5000 live births. Symptoms range from neonatal intestinal obstruction to
chronic progressive constipation in older children. Persistent anemia is a very rare symptom. Here,
we report a case of a 5 year-old boy who presented with severe iron deficiency anemia
unresponsive to oral iron therapy and constipation. Physical examination revealed a severe
abdominal distention and malnutrition. An abdominal radiography showed the rectosigmoid
transition zone. Hirschsprung’s disease diagnosis was confirmed by rectal biopsy. Hirschsprung's
disease should be considered in children presenting with severe iron deficiency anemia and
constipation.
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OLGU SUNUMU

1. Giris

Hirschsprung hastaligi; 6zellikle rektum ve
rektosigmoid bolgede hem submukozal hem
de myenterik sinir aginda gangliyon
hiicrelerinin dogustan yoklugu ile karakterize
bir hastaliktir (1). Erkeklerde 3- 4 kat daha sik

mekonyum ¢ikisinda gecikme s6z konusudur.
Ilk mekonyum c¢ikisinin 48 satten fazla
gecikmesi taniy1 destekleyicidir (4). Kolonun
kiigiik bir segmentinin tutuldugu hastalarda
hastalik bulgular1 siddetli olmadigindan daha
ge¢  c¢ocukluk  yaslarina  kadar  tam
alamayabilirler ki bu oran vakalarin yaklasik

.gt')r'iilmekle birlikte  genel pf)pﬁlasyonda olarak %10’unu olusturur. Bu hastalar
insidansi }/ 5"000 canh- c}ogun}dur(gﬁ). genlikle 3 yasindan sonra tani alirlar (5). Bu
Hastalarin biiyiik kismi yenidogan doneminde  ¢ocuklarda  batin  distansiyonu,  kronik
tam1  alir.  Abdominal distansiyon ve
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konstipasyon gibi sikayetler goriilebilir (3).
Bazi hastalar ergenlik yillarina kadar
asemptomatik olabilir  (6). Anemi ise
Hirschsprung hastalig ile iliskili spesifik bir
bulgu degildir (7).

Bu yazida kronik kabizlik sikayeti olan, oral
demir tedavisine yamit almmamadigi igin
parenteral demir tedavisi ile tedavi edilen fizik
muayenede ileri derecede batin distansiyonu
saptanan ve Hirschsprung hastaligi tanisi
koydugumuz ¢ocuk olgu sunulmustur.
Hirschsprung hastaliginin yenidogan dénemi
disinda ileri yaslarda da tani alabilecegini,
masif kanamaya sebep olmadan da agir demir
eksikligi anemisi bulgulari ile gelebilecegini
vurgulamak istedik.

2. Olgu

Bes vyasinda erkek hasta hastanemize
solukluk ve kabizlik sikayetiyle basvurdu.

Hastanin Oykiisiinden uzun stiredir
kabizliginin ve 6 aydir soluklugunun oldugu,
bagvurdugu saglik kurulusunda kansizliginin
oldugu sdylenerek oral demir tedavisi
baslandigi ancak anemisinin diizelmedigi
ogrenildi. Oykii derinlestirildiginde kabizlik
yakinmasinin  bebeklikten itibaren devam
ettigi, 1-2 haftada bir digkilamasinin oldugu
ve bu sikayetlerle daha once cesitli saglik
kuruluslaria bagvurdugu ve tani
konulamadigi &grenildi. Fizik muayenede;
viicut agirhigr 13.8 kg (<5 persentil), boy 100
cm (<5 persentil), boya gore viicut agirlig
standartin % 80-90’1 arasinda, yasa gore boy
standartin % 90-95’1 arasinda idi. Cilt rengi ve
mukozalar soluk, karin ileri derecede distandii
goriinlimde, barsak sesleri artmist1 (Resim 1).

Resim 1: Hastanin basvuru anindaki batin distansiyonu gériiniimii

Tam kan sayiminda Hb: 5.6 gr/dl, MCV: 54.1
fl, MCH: 14.4 pg, RDW: %27, eritrosit sayisi:
3.87x106/mm3, beyaz kiire sayist: 7900/mm3,
trombosit sayisi: 180000/mm3 diizeltilmis
retikiilositi % 0.58 idi. Periferik yaymada;
eritrositler belirgin hipokromik, mikrositer,
anizositozu vardi. Serum demir diizeyi: 25

mg/dl  (50-175), total demir baglama
kapasitesi: 402  (200-350) transferrin
saturasyonu (% sat): % 6.2 (20-50),

transferrin: 322 mg/dl (200-360), ferritin:

11ng /ml (6-24) idi. Direk coombs ve ti¢ defa
bakilan gaitada gizli kan testi negatifti. Kan
biyokimyasi normaldi. Anti gliadin, anti
endomisyum ve doku transglutaminaz
antikorlar1 negatif idi. Oral yoldan 6
mg/kg/glin 2 dozda olacak sekilde demir
tedavisi (Fe+2 degerlikli) baslandi. Yedinci
glinde retikiilosit cevab1 alinamadi. Oral demir
tedavisine yanitsiz olarak degerlendirildi.
Toplamda 250 mg, 3 doza boliinmiis sekilde
parenteral demir tedavisi (venofer®) baslandi
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ve izleminin besinci giinliinde diizeltilmis
retikiilositi %5.5, hemoglobini 7.7 g/dl olarak
saptandi. Parenteral demir tedavisine yanit
alindig1 goriildii. Hastanin batin distansiyonu
ve kabizlig1 olmasi nedeni ile ¢ocuk cerrahi

ile konsiilte edildi. Baryumlu kolon grafisinde
sigmoid kolon belirgin dilate, sigmoid/rektum
orani belirgin artmis goriildii. Rektum distal
1/3 kesimi normalden dar, orta 1/3 kesimde
gecis zonuna ait goriiniim izlendi (Resim 2).

Resim 2: Baryumlu kolon grafisi

Hastadan Hirschprung hastaligi 6n tanisi ile
rektumdan biyopsi alindi. Rektumdan alinan
biyopsi  materyalinde  submukozal ve
intermyenterik pleksuslarda gangliyon hiicresi
goriilmedi. Hastaya inen kolon diizeyinden
loop kolostomi agildi. Kolostomi agildiktan
sonra oral demir tedavisine devam edildi. ilact
diizenli kullanmadig1 6grenilen hastanin yedi
aylik tedavi sonunda hem klinigi hem de

demir eksikligi anemisi diizeldi ve demir
tedavisi kesildi. Tedavi Oncesi ve tedavi
sonrast 7. aydaki laboratuar verileri Tablo
1’de  gorlilmektedir. Bir yilin sonunda
laparoskopi yardimli abdominoperineal pull-
through yapildi ve 10-12 cm’lik agangliyonik
segment ¢ikarildi. Kolostomisinin kapatilmasi
planlandi.

Tablo 1
Hastanmn tedavi dncesi ve sonrasi kan degerleri.
Hb MCV  MCH Fe TDBK  %sat Ferritin
(gr/dl) — (fl) (pg)  (mg/dl) (ng/ml)
Tedavi oncesi 5.6 54.1 14.4 11 402 6.2 11
Tedavi sonrasi (7. ay) 13.6 75.7 25.6 33 340 43 33

Hb: Hemoglobin, MCV:Ortalama eritrosit hacmi, MCH: Ortalama eritrosit hemoglobini, Fe: Serum demiri, %sat:
Transferrin saturasyonu, TDBK: Total demir baglama kapasitesi

3. Tartisma

Hirschsprung hastaligi klasik semptom ve
klinik bulgular disinda nonspesifik ve atipik
bulgularla da karsimiza g¢ikabilmektedir. Bir

yayinda 2 gilinlik yenidogan bebekte
mekonyum ¢ikisinin - olmamasi, ilerleyen
abdominal distansiyon ve safrali kusma

olmas1 nedenli ¢ekilen rontgende pndmatozis

intestinalis tespit edildigi, takiplerinde yapilan
anorektal manometri ve kontrastlh enema
sonrasinda rektal biyopsi alman olgunun
Hirschsprung  hastalig tanist aldig
bildirilmektedir (8). Baska bir yaymnda da
idrar yolu enfeksiyonu nedenli voiding
sistoiiretrogram ¢ekilen 5 aylik bir hastada
mesanenin yumusak doku Kkitlesi tarafindan
itildiginin  gorlilmesi iizerine bilgisayarl



27 Osmangazi T1p Dergisi, May1s 2015

tomografi c¢ekildigi, megakolon goriillmesi
iizerine baryumlu grafi ve rektal biyopsi
yapilarak  Hirschsprung hastaligi  tanisi
konuldugu bildirilmektedir (9).

Cocukluk c¢aginda olabildigi gibi, ilerleyen

yaglarda ~da  tam  konulan  olgular
bildirilmektedir. Literatiirde kronik
konstipasyon ve abdominal distansiyon

nedeniyle degerlendirilen 46 yas ve iizeri
Hirschsprung hastaligi tanist alan 4 vaka
bildirilmektedir  (10). Literatiirde bizim
olgumuzda oldugu gibi ciddi demir eksikligi
anemisine yol agan ve 19 yasinda tan1 konulan
bir Hirschsprung hastasi bildirilmektedir. Bu
hastanin carpinti, halsizlik, yaygin abdominal
agr1 sikayetiyle bagvurdugu, c¢ocukluktan
itibaren kabizlik sikayetinin oldugu, artmis
laksatif kullanimiyla kabizliginin kétiilestigi
bildirilmistir. Bu olguda ciddi demir eksikligi
anemisi ve gaytada gizli kan saptanmasi
iizerine yapilan gastrointestinal goriintiileme
tetkiklerinde megakolonun goriilmesi {izerine
alman rektal biyopsi ile Hirschsprung
hastalig1 tanist konuldugu belirtilmistir (7).

Hirschsprung hastaliginin tanisinda kullanilan
temel tani yontemleri baryumlu kolon grafisi,
rektal manometri ve rektal biyopsidir. Klinik
olarak siiphe duyuldugunda ilk olarak
baryumlu kolon grafisi ¢ekilmesi 6nerilir. Bu
incelemede dar ve dilate kolon segmentleri
arasinda huni seklinde gecis zonu goriilmesi
Hirschsprung  hastaligi  tanist  agisindan
giivenilir bir bulgudur ancak goriilmemesi tam
olarak tanmiy1 ekarte ettirmez (11). Bir diger
taniya yardimer test rektosigmoid indeksin
hesaplanmasidir. Normalde rektum capinin
sigmoid kolon ¢apina orani >1’dir. Bu oranin
tersine donmesi infant ve biiylik ¢ocuklarda
Hirschsprung hastaliginin tanmisimi koymada
kullanislt bir metottur (12). Ancak tanida altin
standart rektal biyopsidir (13). Bizim
olgumuzda yenidogan doneminden itibaren
kabizlik ve karinda sislik sikayetlerinin
olmasi, servis takiplerinde karin sisliginin
devam etmesi iizerine ¢ekilen baryumlu kolon
grafisinde sigmoid rektum orani belirgin
sekilde artmisti ve huni seklinde gecis zonu
goriilmekte idi. Gaita ¢ikarimini ve batindaki
distansiyonunu rahatlatmak i¢in gilinliik olarak
rektal lavman uygulamasi yapildi. Lavman
sonrasinda bol miktarda, kotii kokulu gaita
¢ikist oldugu gozlendi. Klinik ve radyolojik

bulgular1 taniy1 destekler nitelikte oldugundan
rektal  biyopsi  yapilarak  Hirschsprung
hastalig1 tanis1 konuldu.

Bizim olgumuzda 6 aylhk oral demir
tedavisine ragmen diizelmeyen agir demir
eksikligi anemisi vardi. Bu nedenle emilim
bozuklugu veya kronik kan kaybi olabilecegi
diisiiniildii. Oykiide kan kaybini diisiindiirecek
hematemez ve melena gibi sikayetleri yoktu.
Hastanede yattig1 siire icinde ii¢ defa bakilan
gaitada gizli kan testi negatif geldi. Dolayisi
ile gastrointestinal sistemden kan kayb1
gosterilemedi. Emilim bozuklugu acisindan
gonderilen ¢6lyak anitkorlar1 negatif idi. Kan
protein, albumin ve lipid diizeylerinin normal
olmasi nedeni ile emilim bozuklugundan daha
cok kronik kan kaybina bagli olarak demir
eksikligi gelismis olabilecegi diisiiniildi.
Hirschprung hastaliginda anemi spesifik bir
bulgu olmamakla birlikte, kolonik distansiyon
nedeniyle olusan iskemi ile fekalomun yol
actigi yiizeyel inflamasyon ve iilserasyon
nedeniyle olustugu bildirilmektedir (7).

Literatiirde total kolonik agangliozis tanili az
sayida ¢ocuk hastanin nutrisyon durumlarinin
arastirlldign ~ bir  calismada  hastalarin
bazilarinin yasa gore viicut agirligl ve yasa
gore boy degerleri incelendiginde hafif ve orta
dereceli malnutrisyon saptandigi bildirilmistir
(14). Bizim hastamizin da boya gore viicut
agirlign standardin %80-90’1 arasinda, yasa
gore boyu ise standardin %90-95’i arasinda
olup hafif kronik protein enerji malnutrisyonu
vardi. Hastada var olan agir demir eksikligi
anemisinin gelisimine altta yatan beslenme
yetersizligi de katkida bulunmus olabilir.

4. Sonuc¢

Hirschsprung hastaligi degisik semptom ve
bulgular ile ortaya ¢ikabilmekte ve
cocukluktan erigkinlige kadar her yasta tani
konulabilmektedir. Gastrointestinal sistemden
kanama nedeni ile ciddi anemi bulgulari ile de
gelebilirler. Ancak ciddi kanama olmaksizin
anemi semptomu ile ortaya ¢ikmasi oldukca
nadirdir. Oral demir tedavisine yanit
alinamayan, agir demir eksikligi anemisi ile
bagvuran ¢ocuk olgularda, kabizlik ve karin
sisligi sikayetleri sorgulanmali, bu sikayetler
eslik ediyorsa ayirici tanida Hirschsprung
hastalig1 diigiiniilmelidir.



Hirschsprung Hastalig: 28

KAYNAKLAR

Chen, F. Winston Ill, J.H. Jain, S.K. Frankel,
W.L. (2006). Hirschsprung’s Disease in A
Young Adult: Report Of A Case And Review
Of The Literature. Annals Of Diagnostic
Pathology 10; 347-351.

Suita, S. Taguchi, T. Leiri, S. Nakatsuji, T.
(2005). Hirschsprung's Disease In  Japan:
Analysis Of 3852 Patients Based On A
Nationwide Survey in 30 Years. J Pediatr
Surg. 40 (1); 197-202.

Fiorino, K. Liacouras, C.A. (2011).
Hirschsprung Disease. In: Behrman, R.E.
Kliegman, R.M. Stanton, B.F. Schor, N.F.
Geme I, JW.St. Nelson Textbook of
Pediatrics. 19th edition, Elseiver Saunders
Company. 1284-1287.

Khan, A.R. Vujanic, G.M. Huddart, S. (2003).
The Constipated Child: How Likely Is
Hirschsprung's Disease? Pediatr Surg Int. 19;
439-442.

Constipation Guideline Committee of the
North  American Society for Pediatric
Gastroenterology, Hepatology and Nutrition.
(2006). Evaluation And Treatment Of
Constipation In Infants And Children:
Recommendations Of The North American
Society For Pediatric  Gastroenterology,
Hepatology And Nutrition. J Pediatr
Gastroenterol Nutr. 43; 1-13.

Alehossein, M. Roohi, A. Pourgholami, M.
Mollaeian, M. Salamati, P. (2015). Diagnostic
Accuracy Of Radiologic Scoring System For
Evaluation Of Suspicious Hirschsprung
Disease In Children. Iran J Radiol. 12 (2);
E12451.

Kayagetin, E. Kayagetin, S. Karabacakoglu,
A. (2004). Hirschsprung’s Disease As A
Cause Of Severe Iron Deficiency Anemia In
An Adult: Case Report And Review Of The

10.

11.

12.

13.

14.

Literature. T Klin J Gastroenterohepatol. 15;
50-53.

Hsieh, W.S. Yang, P.H. Huang, C.S. Wang,
CR. (2000). Hirschsprung’s  Disease
Presenting With Diffuse Intestinal
Pneumatosis In A Neonate. Acta Paediatr
Taiwan. 41; 336-338.

Wang, K.R. Huang, F.Y. Chang, P.Y. Chen,
C.C. (1989). Congenital Megacolon Presented
As Fecaloma And Urinary Tract Infection.
Report Of One Case. Zhonghua Min Guo Xiao
Er Ke Yi Xue Hui Za zhi. 30; 437-441.

Qiu, J.F. Shi, Y.J. Hu, L. Fang, L. Wang,
HF.  Zhang, M.C. (2013). Adult
Hirschsprung’s Disease: Report Of Four
Cases. Int J Clin Exp Pathol 6 (8) ; 1624-
1630.

Stranzinger, E. DiPietro, M.A. Teitelbaum,
D.H. Strouse, P.J. (2008). Imaging Of Total
Colonic  Hirschsprung Disease.  Pediatr
Radiol. 38; 1162-1170.

Garcia, R. Arcement, C. Hormaza, L. (2007).
Use Of The Recto-Sigmoid index To
Diagnose  Hirschsprung's  Disease. Clin
Pediatr. 46 (1) ; 59-63.

Lewis, N.A. Levitt, M.A. Zallen, G.S. Zafar,
S.M. Lacano, K.L. Rossman, J.E. Caty, M.G.
Glick, P.L. (2003). Diagnosing
Hirschsprung's Disease: Increasing The Odds
Of A Positive Rectal Biopsy Result. J Pediatr
Surg. 38; 412-416.

Zhong, W. Yu, J.K. Xia, H.M. Sun, J. Li, R.Q.
Nong, Y.M. Wang, Y. Li, L. (2012). Long-
Term Outcomes And Nutrition Evaluation In
Children With Total Colonic Aganglionosis.
Zhonghua Wei Chang Wai Ke Za zhi. 15 (5) ;
480-483.


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Suita%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=15868585
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Taguchi%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=15868585
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Ieiri%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=15868585
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Nakatsuji%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=15868585
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/15868585
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/15868585
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/34
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/34
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/34
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/34
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/46
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/46
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/46
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/46
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/50
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/50
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/50
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/50
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/50
http://www.uptodate.com/contents/congenital-aganglionic-megacolon-hirschsprung-disease/abstract/50
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Zhong%20W%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22648844
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Yu%20JK%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22648844
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Xia%20HM%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22648844
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sun%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22648844
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Li%20RQ%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22648844
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Nong%20YM%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22648844
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Wang%20Y%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22648844
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Li%20L%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=22648844

