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YETIiSKIN HIRSCHSPRUNG HASTALIGININ RADYOLOJiK BULGULARI
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OZET

Submukazal (Meissner) ve myenterik (Auerbach) noéral pleksuslarin konjenital aganglionozisi olan
Hirschsprung hastaliginda esas olarak degisik uzunluktaki rektosigmoid veya rektum segmenti etkilenir.
Olgularin ¢ogunda hastalik neonatal donemde manifest hale gelirken, nadiren de olsa ilk olarak eriskin yasta
tan1 alir. Kronik kabizlik 6ykiisii ve uygun radyolojik bulgulari olan hastalarda eriskin Hirschsprung hastaligi
tanisindan siiphelenilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Hirschsprung hastaligi, Konstipasyon, Bilgisayarli tomografi

RADIOLOGIC FINDINGS OF ADULT HIRSCHSPRUNG’S DISEASE

ABSTRACT

Hirschsprung’s disease is a congenital aganglionosis of the submucosal (Meissner) and myenteric
(Auerbach) neural plexuses principally affecting the rectosigmoid or rectal segments of varying length. Most
cases become manifest during the neonatal period, but in rare instances, the disease is initially diagnosed in
adult patients. The diagnosis of adult Hirschsprung’s disease should be suspected in patients with a history of
chronic constipation and appropriate radiologic findings.
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GIRIS alirlar.'. Biz burada, g¢ocuklugundan beri
Hirschsprung  hastaligi, esas  olarak devam eden kronik kabizlik yakinmasi ile
rektosigmoid  kolon  veya  rektumun basvuran ve Hirschsprung hastaligi tanist alan
submukozal (Meissner) ve  myenterik 29 yasindaki bir olgunun baryumlu kolon
(Auerbach) noral pleksuslarinin konjenital grafisi ve Dbilgisayarli tomografi (BT)
aganglionozisi ile karakterize olan bir bulgularini sunuyoruz.

tablodur. Hastaligin genel populasyondaki

insidans1 1/5000 olup, erkeklerde 4 kat daha OLGU SUNUMU

sik goriliir. Genellikle infant doneminde veya Yirmi dokuz yasindaki erkek hasta kronik
cocukluk c¢aginda taninan bu hastalikta 5 kabizlik yakinmasi ile hastanemize bagvurdu.
yasindan sonra tani alan olgu sayist oldukca Hastanin oykiisiinden kabizlik yakinmasinin
azdir. Eriskinde Hirschsprung hastaliginin cocukluk doneminden bu yana devam ettigi,
goriilmesi ise oldukca nadirdir ve bu olgular bu yakinma nedeniyle daha 6nce doktora
Hirschsprung  hastaligt  tanisinin akla basvurmasina ragmen kesin tani alamadig1 ve
gelmemesinden dolayr genelde yanlis tam defekasyona ¢ikmak ic¢in siirekli olarak
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laksatif kullandig1 6grenildi. Fizik muayenede
abdomen distandii goriiniimdeydi. Rektal
tusede rektumun bos oldugu tespit edildi.
Hastanin rutin biyokimyas: ve hemogrami
normal sinirlar icerisindeydi. Baryumlu kolon
grafisinde rektosigmoid ve sigmoid kolonda
ileri derecede dilatasyon ve rektosigmoid
kolon liimeninde dolma defekti seklinde
goriiniim tespit edildi (Resim 1). Abdominal
BT’de rektosigmoid kolon liimeninde 9x10
cm boyutlarinda fekalom saptandi (Resim
2A). Rektosigmoid ve sigmoid kolon ileri
derecede dilate olarak izlenirken, rektum kalin
duvarli ve daralmis goriinimdeydi. Dilate ve
dar segment arasindaki huni seklindeki ‘gegis
zonu’ net olarak ayiredilebiliyordu. (Resim
2B). Gegis zonunun proksimalindeki en genis
barsak segmentinin transvers capinin, gecis
zonunun  distalindeki en dar barsak
segmentine orani olarak tanimlanan ‘gecis
zonu orant’ 4 (12/3 cm) olarak bulundu.
Anorektal manometrede rektum duyarliliginin
ileri derecede azaldig1 ve yetersiz anal sfinkter
relaksasyonu oldugu tespit edildi. Tiim bu
bulgularla Hirschsprung hastali§i 6n tanisi
konulan hasta opere edildi (anterior
rezeksiyon ~ ve  Hartman  kolostomi).
Histopatoloji bulgular1 Hirschsprung hastaligi
ile uyumluydu.

a

-

Resim 1: Baryumlu kolon  grafisinde
rektosigmoid ve sigmoid kolonda ileri dereceli
dilatasyon ve liimende dolma defekti izleniyor.

Resim 2: Aksiyel bilgisayarli tomografi (A,B) goriintiilerinde sigmoid kolonda ileri derecede dilatasyon
ve limeni tamamiyla dolduran fekalom izleniyor. Dilate ve dar segment arasindaki huni seklindeki

‘gecis zonu’ (ok) net olarak ayirtedilebiliyor.
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TARTISMA

Hirschsprung hastaligr ilk olarak 1888’de
Hirschsprung tarafindan, ¢cocuklarda ‘kolonun
masif dilatasyon ve hipertrofisi’ olarak
tanimlanmistir. Daha sonra 1948 yilinda
Whitehouse ve Kernohan tarafindan, daralmis
kolon segmentindeki noral pleksuslarda
ganglion  hiicrelerinin  yoklugu  olarak
bildirilmistir’. Ganglion hiicrelerinin yoklugu,
noral krest hiicrelerinin 5 ile 20. gestasyon
haftalarinda gerceklesen goclindeki
yetersizlikle agiklanmaktadir'. Hirschsprung
hastaliginda etkilenen kolon segmenti distalde
internal anal sfinkterden baslayip proksimalde
degisik seviyelere kadar uzanabilir. Klasik tip
veya kisa segment Hirschsprung hastaliginda
rektum veya sigmoid kolon tutulur ve bu
olgular toplam olgularin  %75-80 nini
olustururlar. Geri kalan olgularda etkilenen
segment ¢ok daha proksimale uzanabilir ve
hatta tim kolon tutulabilir. Hirschsprung
hastaliginda, ganglion hiicrelerinin yoklugu
sonucunda  rektoanal inhibitér  refleks
etkilenen segmentte kaybolur ve ilgili
segment kontrakte olarak kalir. Aganglionik
segmentin kalic1 kontraksiyonu sonucu daha
proksimaldeki segment ise dilate olur***.

Hirschsprung hastalig1 daha ¢ok pediatrik bir
antite olarak kabul edilmesine ragmen nadiren
eriskin olgularda da karsimiza
cikabilmektedir. Baz1 yazarlar 10 yasindan
sonra tani alan olgulart erigkin Hirschsprung
hastaligi  kategorisinde  degerlendirirken,
bazilar1 18-19 yas sonrasi tani alan olgular1 bu
gruba dahil etmektedir'~. Erigkin
Hirschsprung hastalig1 genelde gézden kactigi
veya yanlis tani aldigr i¢in gercek sikligi
bilinmemektedir. Ancak hastaligin goriilme
sikligimin ~ sanilandan  yiliksek  oldugu
diisiiniilmektedir®.  Erigskin  Hirschsprung
hastaliginda taninin erken yasta
konamamasinin nedeni, proksimalde
innervasyonu bulunan kolon segmentinin
hipertrofiye olarak distaldeki darlig1 uzun siire
kompanse etmesi olarak agiklanabilir. Erigkin
Hirschsprung hastaliginin =~ semptom  ve
bulgular1 pediatrik hasta grubuyla benzerdir.
Erigkin yasta karsimiza cikan olgular tipik
olarak infant donemden beri yasadiklar
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kronik kabizlik ve abdominal distansiyondan
yakinirlar. Temel semptom olan kronik
kabizlik nedeniyle ¢ogunlukla fonksiyonel
kabizlik tanisi alan bu hastalar uzun siireli
laksatif, suppozituar, katartik ve enema
kullanma Oykiisiine sahiptirler. Baslica diger
kronik semptomlar arasinda ise abdominal
distansiyon, karin agrist ve ele gelen fekaloid
kitleler ~yeralr™*’. Bu sayilan kronik
semptomlar disinda Hirschsprung hastalig
enterokolit, ince barsak obstruksiyonu, stenoz,
volvulus, perforasyon, septik sok ve 6liim gibi
komplikasyonlarla da karsimiza c¢ikabilir.
Erigkin hastalarda intestinal obstruksiyon
bulgular1 daha siktir ve pediatrik yas grubuna
kiyasla daha siddetli bir tablo olarak
karsimiza cikar’'°. Bizim hastamiz
cocuklugundan beri varolan kronik kabizlik,
zaman zaman bu yakinmasina ilave olan karin
agrist ve kronik laksatif kullanma Oykiisiine
sahipti.

Hirschsprung hastaligi tanisinda kullanilan
temel tan1 yontemleri baryumlu kolon grafisi,
anorektal manometre ve rektal biyopsidir.
Baglangicta ilk olarak baryumlu kolon grafisi
yapilir. Bu incelemede, daralmis segmentin
proksimalindeki dilate barsak segmentlerinin
yan1 sira bu dar ve dilate segment arasindaki
‘huni’ seklindeki gecis zonu goriilebilir. Gegis

zonunun goriilmesi  giivenilir bir bulgu
olmasmma ragmen bunun  goOriilmemesi
Hirschsprung  hastaligt  tanisim1  ekarte

ettirmez''. Gegis zonunun proksimalindeki en
genis barsak segmentinin transvers capinin,
gecis zonunun distalindeki en dar barsak
segmentine orani olarak tanimlanan ‘gecis

zonu orant’ Hirschsprung hastaligi olan
olgularda ortalama 4 (3.1-5.4) olarak
bildirilmistir.  Bu  oran  Hirschsprung

hastaligi’nin ayiric1 tanisinda  diisiiniilmesi
gereken hipoganglionozis olgularinda ise
ortalama 2 (1.7-3)’dir®.  Hirschsprung
hastaligin1  diisiindiiren diger giivenilir bir
bulgu da baryum ve gaita karisiminin
retansiyonudur. BT, baryumlu kolon grafisi
gibi dilate segmenti, dar segmenti, gecis
zonunu ve varsa fekalomu gosterir ve olaymn
anatomik detaylarini ¢ok daha iyi ortaya
koyar1 ‘Gecis zonu orani’ BT ile ¢ok daha
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dogru bir sekilde hesaplanabilir. BT, parsiyel
veya komplet obstruksiyon durumunda ise
herhangi bir barsak hazirligi gerektirmeden
obstruksiyon tanisi koymamiza yardime1 olur.
Ayrica kronik kabizlik yapan diger olasi
tanilari, Ozelikle de kolon kanseri tanisini
ekarte etmemizi saglar®. Anorektal
manometre ile, rektal distansiyona cevap
olarak internal anal sfinkterin gevsemedigi
gosterilir’. Bizim hastamizda kontrastli kolon
grafisi ve BT’ de rektosigmoid kolona oturan
heterojen yapida fekalom goriintiisiinlin yani
sira  rektosigmoid ve sigmoid kolon
dilatasyonu mevcuttu. Hastamizin anorektal
manometre ¢alismasi Hirschsprung hastaligini
destekliyordu.

Erigskin Hirschsprung hastaliginin  ayirict
tanisinda;  hipoganglionozis,  psikojenik
megakolon, anal stenoz, Chagas hastaligi,
striktliir ~ (inflamatuar ~ barsak  hastaligi,
tiiberkiiloz, aktinomikozis, amebiasis veya
radyoterapiye  sekonder), tiimor, fekal
impaksiyon, katartik aligkanlig1, hipotroidism,
Parkinson hastaligi, norojenik hastaliklar ve
idiopatik megakolon gibi pek ¢ok hastalik
distiniilmelidir. Ancak bunlarin ¢ogunda
eriskin Hirschsprung hastaliginda izlenen
diizgiin = sirkumferensiyal  ge¢is  zonu
goriilmez' .

Sonu¢  olarak; eriskinde  Hirschsprung
hastaliginin goriilmesi olduk¢a nadirdir ve bu
olgular Hirschsprung hastaligi tanisinin akla
gelmemesinden dolayr genelde yanlis tani
alirlar. Cocukluk yillarindan beri devam eden
kronik kabizlik Oykiisiine sahip hastalarda,
hastalig1 diisiindiiren radyolojik bulgular da
varsa Hirschsprung hastaligi tanist akla
gelmelidir. Aksi takdirde tamidaki gecikme
nedeniyle Hirschsprung hastalikli olgular
obstruksiyon, volvulus veya enterokolit gibi
ciddi ve yasami tehdit eden
komplikasyonlarla karsimiza gelebilirler.
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