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Oz

Uzun segment Hirschsprung hastaligi (USHH) veya total kolonik aganglionozis (TKA) Hirschsprung hastaliginin
(HH) en nadir formlarindandir. Yakin gegmise kadar mortalitesi yiiksek olan hastaliklar arasindaydi. Klinik belirtilerin
1yi anlagilmasi, radyolojik goriintiilemeler ile erken tani konulabilmesi, uygun cerrahi uygulama ve yeterli beslenme
destek yontemlerinin gelistirilmesi ile mortalite ve morbidite zaman i¢inde azaltilabilmistir. Yazimizda batin distansi-
yonu ve safrali kusma nedeni ile degerlendirilen matiir yenidogan erkek hasta sunulmaktadir. HH siiphesi ile rektal bi-
yopsi yapilan ve ganglion hiicresi goriillmeyen hastaya transanal endorektal pull through (TEPT) yapilmasi planlandi.
TEPT sirasinda yapilan biyopsilerle TKA saptanan hastaya, ileal pullthrough ve ileostomi yapildi. Operasyon sonrasi
ileostomiden kayip nedeniyle metabolik bozukluklar gelisen ve kilo alim1 olmayan hasta metabolizma boliimii ile bir-
likte takip edildi. TK A nedeni ile definitif ameliyat1 yapilan ileostomisi olan hastalar siv1 elektrolit dengesizligi nedeni
ile yiiksek morbiditeye sahiptir. Mortalite ve morbiditenin azaltilabilmesinde, beslenme desteginin ve multidisipliner
yaklagimin 6nemini belirten olgu sunumu hazirlandi.

Anahtar Kelimeler: Beslenme destegi, ileostomi, total kolonik aganglionozis

Abstract

Long segment Hirschsprung disease (LSHD) or total colonic agangliosis (TCA) is one of the rarest forms of Hirschsprung
disease (HD). It was among high mortality diseases since near future. Better understanding of clinical symptoms, early
diagnosis with the help of radiologic imaging, development of proper surgical techniques and methods for dietary
supplementation have decreased mortality and morbidity in time. Her we present a mature newborn male patient suffering
from abdominal distention and vomiting. HH was suspected and agangliosis was determined in rectal biopsy specimens.
Transanal endorectal pull through (TEPT) was performed and TCA was diagnosed from biopsy specimens taken during
TEPT. Ileal pull through and ileostomy was performed and metabolic problems occurring due to loss from ileostomy
after operation was managed with collaboration of department of metabolic diseases. Patients who are operated for
definitive operations for TCA and who have ileostomy are prone to water-electrolyte imbalance and have high morbidity.
In order to decrease mortality and morbidity, enteral nutrition and multidisciplinary approach are important.

Keywords: Ileostomy, nutrition support, total colonic aganglionosis
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ileostomili total kolonik aganglionozisli
hastada beslenme y6netimi: vaka sunumu

Giris

Hirschsprung hastaligi (HH) infantlarda goriilen fonksiyonel
barsak obstriiksiyonun en sik nedenidir ve insidansi 1:5000
canli dogum, erkek / kiz orani 4/1°dir [1]. Ganglionik hiicre-
lerin noral krestten gogii ile barsak motilitesi saglayan hiic-
relerin gelismesi ve barsaklardaki uygun lokalizasyonlara
yerlesmesi gerekir. Bu siire¢ sirasinda olusan eksiklik ve/
veya bozukluk ile HH geligir. Hastalikli barsak segmenti ile
normal barsagin birleske yerine “transizyonel zon” denir ve
transizyonel zon yaklasik %80 oraninda rektum veya rekto-
sigmoid bolgededir. Uzun segment aganglionozis oldugunda
HH’da splenik fleksura veya transvers kolona; total kolonik
aganglionozisde (TKA) ise tiim kolon ve kisa bir terminal
ileum segmentine kadar uzanmaktadir. Total kolonik agang-
lionozis, tiim HH vakalarmin %3-12’sini olusturur. Erkek /
kiz oran1 0,8 / 1 olarak kiz predominans s6z konusudur [2,3].

Bu hastalarda ameliyatin yapilmasinin yanisira sonrasinda
gelisebilecek metabolik problemlerin giderilmesi ile ug-
rasmakta gerekecektir. Ozellikle kisa barsak sendromu ge-
lisme ihtimali veya direngli diyare klinigi ile olusabilecek
sorunlarin yakin takibi gerekecektir. Bu sunumumuzda ol-
gunun ameliyat sonras1 klinik siireci incelenmistir.

Olgu

Postnatal birinci giiniinde anne siitli alim1 sonras1 kusma-
st ve karin distansiyonu olan 35 yasindaki annenin beginci
gebeliginden 41 haftalik 3600 gr dogan erkek bebek sunul-
maktadir. Tlk 24 saat i¢inde gayta ¢ikisi olmayan hastanin
rektal irrigasyonla gayta ¢ikisi oldugu goriildi. Hastanin
ayakta direk karin grafisinde (ADBG) dilate intestinal loop
gOriiniimii ve anormal gaz dagilimi mevcuttu (Resim 1).
Baryumlu kolon grafisinde transizyonel zon goriilmedi,
non spesifik olarak degerlendirildi. Oral alimi yetersiz,
gayta cikisi irrigasyon ile olan hastaya HH siiphesi ile tam
kat rektal biyosi yapildi. Biopsinin aganglionik olarak so-
nuglanmasi {izerine aileye rektal irrigasyon egitimi verildi.
Definitif operasyonu postnatal 45. giinde yapilan hastanin,
gecen siire igerisinde enterokolit atagi goriilmedi. Hastaya
TEPT yapilmasi planlandi. Definitif operasyon sirasinda
gonderilen tam kat kolon frozen biyopsi serilerinin agang-
lionik olmasi iizerine total kolonik aganglionozis diistinii-
lerek laparatomi yapildi. Ganglionik segmentin terminal
ileumun yaklasik 10 cm proksimaline ilerledigi goriildii.
[leoanal anastamoz ve ileostomi yapildi. Operasyon son-
ras1 total parenteral nutrisyon destegi (130 kcal/kg) verildi.
Hasta besinci glinde anne siitii ile beslenmeye baglandi. Sa-
dece anne siitii ile beslendigi siirece hacim olarak oral aldig1
kadar ileostomiden sivi muhteviyatta gayta cikisi olmakta
idi (Resim 2). Metabolizma boliimii tarafindan degerlendi-
rilen hastaya anne siitii yaninda orta zincirli yag asiti iceren

yogun hidrolize formiila (Similac Alimentum(R)) verildi.
Bu beslenme protokolii ile beslenme sonrasi hastanin ile-
ostomiden gelen gayta icerigi kivaminin arttig1 ve partikiil-
li hale geldigi goriildii (Resim 3). Olguda ise bebek saat
bas1 beslenerek, ileostomiden gelen hacim ringer laktat ile
karsilanarak sodyum kaybi minimuma indirildi ve hiponat-
remi gelismedi. Agirlik kayb1 gézlenmeyen hastada beslen-
me desteginin dordiincii giiniinden itibaren kilo alimi1 basla-
di. Hastanin intravendz, oral aldig1 ¢ikardigr hacim takibi,
ileostomiden kayip miktari, kilo takibi, beslenme destegi
plan1 yogun bakim hemsiresi, metabolizma ve beslenme

Resim 3. Koyu yesil partikiillii kivamli igerik

Anne siitii ile beslenme siklig1 arttirilarak ve orta zincirli
yag asiti igceren yogun hidrolize formiila eklenerek uygula-
nan beslenme protokolii sonucu oral beslenmenin dordiin-
cii glini itibari ile hastanin kilo kaybinin durdugu ve kilo
almaya bagladig1 gézlemlendi (Tablo 1).
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Tablo 1. Hastaya verilen beslenme destek tedavisi ve klinik bulgular

Hafta Kilo artis1 (g/giin)

Ostomi icerigi ve sekli

Oral beslenme TPN

flk 2 Hafta 15

Agik yesil partikiilsiiz stvi formda

Depolanan anne siitii
+
24x15 cc Similac alimentum
+

ADEK vitaminleri IV verildi

TPN*
TPN**

3. Hafta 60

Koyu yesil partikiillii kivamh formda

12x emzirme
+
12x45 cc Similac alimentum
+
ADEK vitaminleri IV verildi

TPN kesildi

4. Hafta 100

Koyu yesil partikiillii kivamh formda + -

12x emzirme

12x60 cc Similac alimentum

Tartisma

Uzun segment tutulumu olan yenidoganlarda genelde dis-
tal ileal obstriiksiyon klinigi gelisir. Baryumlu kolon grafi-
sinde tipik olarak kisa, nispeten dar “question mark” kolon
goriiniimii olabilmektedir. Fakat bu goriintii patognomik
degildir. Uzun segment HH veya TKA diisiiniilen hastalar-
da uzatilmis pull through, “colon patch” (Martin, Kimura
modifikasyonlari), J pos konstriiksiyon gibi teknikler ile
cerrahi tedavi uygulanabilmektedir. Uzun segment HH
veya TKA’ da TEPT yontemi de uygulanabilmektedir. On-
cesinde transizyonel zonun seviyesinin belirlenmesi ve/
veya intestinal mezonun serbestlestirilmesi i¢in mini umb-
likal insizyon ile laparatomi veya laparaskopi yapilmasi
onerilmektedir [2].

Ileostomi yenidoganlarda genelde acil abdominal cerrahi
gerektiren hastaliklarda uygulanir. Ileostomi, distalindeki
anastamozu korumak ve / veya distalinde anastamoz yok-
sa dahi karm i¢cindeki mevcut hadiseye dair sonuca diger
barsaklarin adaptasyonu i¢in uygulanabilmektedir. Pre-
term bebeklerde siklikla ileostomi, nekrotizan enterokolit
(NEC) nedeniyle, term bebeklerde ise ileal atrezi, volvulus
ve HH gibi bir¢ok cerrahi hastalik nedeniyle uygulanabilir.

Yapilan ¢alismalarda yenidoganlarda ve prematiire bebek-
lerde ileostomiden dolay1 gelisen sodyum kayiplarinin ye-
terli enerji verilmesine ragmen biiyliime geriligine neden
oldugu bildirilmektedir. Ancak agirlik kaybi ile iliskisine
dair literatiirde bir bilgi bulunmamaktadir. fleostomide
sodyum kayiplariin yerine konulmast ile ilgili rehberler-
deki tedavi net degildir [3].

Hirschprung hastaligi olan ve total kolektomi yapilan, ile-
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ostomili olguda dncelikli hedef annenin bebegini emzirme-
si ve siit saliniminin artmasini saglamaktir. Anne siitl yiik-
sek oranlarda Ig A, niikleotidler ve l6kositleri icermektedir.
Laktoz icerigi yiiksek olmasina ragmen igerigindeki glu-
tamin, uzun zincirli yag asitleri (LCT) ve growth hormon
gibi bir¢ok faktoér immiin fonksiyonlar1 iyilestirmede ve in-
testinal adaptasyonda 6nemli rol oynamaktadir. Bu neden-
le bebegin oral alimi agilir agilmaz depolanan kolosturum
verilmeye baglandi. Anne emzirmesi yoniinde desteklendi.
Enerji a¢181 olusmamasi i¢in MCT igeren, yogun hidrolize,
hipoallerjenik formiila ile saat basi beslendi. Kolonun total
olarak cikarilmig ve ileumun kisaltilmis olmasindan dolay1
makro ve mikrobesin dgelerinin sindirim ve emilimi giic-
lesmektedir [4-10]. Similac Alimentum(R) un igeriginde
total enerjinin yagdan gelen yiizdesi yiiksek olup bu oranin
%350’si MCT’den olusmaktadir. Protein igerigi yogun hid-
rolize olup sindirilmis niteliktedir. Laktoz igermemektedir.
Kolik agr tarzi semptomlari, sindirim ve emilim sorunlari-
n1 en aza indirmektedir. Tablo 1°de gosterildigi iizere {irti-
niin kullanimini takip eden ikinci giinde ileostomiden gelen
icerik koyu yesil renge donmiis, li¢iincii glinden itibaren ki-
vamda katilagsma baglamistir. Kivamlanmadan sonraki giin
ise tartr artis1 baslamisti. ADEK vitaminleri oral alimi ar-
tincaya kadar intravendz yolla verilmistir.

Sonug olarak; ileostomili bir bebekte operasyonun once-
sinde ve sonrasinda verilen beslenme destegi, medikal te-
davi ve hemsirelik bakim siireci tedavinin mihenk tasidir.
Bu tiir bebeklerin tedavisinde multidisipliner yaklasim te-
davi basarisini artirarak, hastanede kalis siiresini kisalta-
cak ve ek operasyon geregini en aza indirgeyecektir.
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