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OZET

Cocukluk caginda edinsel ve
konjenital tiim megakolon nedenle-
ri simflandiriip o6zellikle konjeni-
tal aganglionosis'in klinik ve patolo-
jik tim ozellikleri ve tani yontem-
leri tartisilmistir. Ayrica bu taniy
alan 22 otopsi vak'asi lle ilgill ki-
sisel tecriibeler yas, cins, agang-
lionosis seviyeleri ve eslik eden
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SUMMARY

Classification and etiology of
congenital and acquired megaco-
lon is done. Important clinical and
pathological aspects are discussed.
Author’'s personal experiences on
22 cases of aganglionic megaco-
lon related to ages, sex, Length
of aganglionic segment and ot-
her associated disease are presen-

diger hastaliklar yoniinden doki- ted.
mente edilmistir.

Bu deyim genis kapsamiyla kalin barsagin (kolon) belirgin-
lesmis genislemesi anlamina gelir. Konjenital ve edinsel (akkiz)
sekilleri vardir. Bu konusmamizda esas olarak Hirschsprung
Hastaligi adiyla bilinen <«Konjenital Aganglionik Megakolon»
anlatilacak, ayirici tanida edinsel sekillerinden s6z edilecektir.

Konjenital Aganglionik Megakolon
(Aganglionosis), (Hirschsprung Hastaligi)

Konjenital aganglionik megakolon, dogumu takiben basla:
yabilen kabizlik ve karin sisligi belirtileri veren agir vak’alarda
fiziksel gelisme geriligi ile karakterize bir nastaliktir.' Her ne
kadar bu hastaligin klasik klinik tanimi 1888 yilinda Hirschsp-
rung tarafindan yapilmigsa da literatiirde buna oncil yillarda
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— Bu konugma «Pediatrik Gastroenteroloji Kongresinde (19-24 Temmuz 1976
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20 kadar vak’anin yaymlandigi ve ilk vakanin on yedinci asir
da Hollandali Dr. Frederik Ruysch'un bildirdigi kaydedilmekte
dir.®, * Klinik tamimlanmasi1 bu kadar eskiye uzanan bu klinik -
patolojik antitenin hala baz noktalar: tam aydinhga kavusama-
missa da patogenezinin anlasilmasi ancak 20-25 yil énceye va-
rir.

Klasik Hirschsprung Hastaligi erken siit gocuklugu, ve bu-
yuk cocukluk devreleri ve adolesan hastaligi olarak bilinir Coi
nadiren eriskinlerde gorilebilir. Yeni dogan devresi (neonatal
devre) barsak tikamikliklarinin % 20-25 ine Hirschsprung has-
taligi neden olur.

Genel toplumdaki gériilme orani 1:5000 olarak tahmin edil-
mektedir.* Erkek c¢ocuklarda kiz gocuklara kiyasla dort defa
fazla gozlenir. Ancak uzun segmentli aganglionosis vak'alari
kiyaslanirsa kiz ¢ocuklarda daha siklhikla rastlanir. Vak'alarin
v 4-8 inde ailesel tipler tarif edilmistir. Bunlar arasmda o6zellik-
le aganglionik kolon segmenti rekto-sigmoid seviyesinin tlizerine
uzanan veya tim kalin barsakta aganglionosis gosteren vak'a-
larda bildirilmistir.

Ailesel vak’alarda kiz kardesin hastaligi gosterme riski
% 7.2, erkek kardesin ise % 2.6 olup uzun segmentli vak’alarda
kardeslerden her iki cinsin afete ugrama riski ise % 12.5 dir’®
Hastalarin % 2 sinde cogunlugu 21 trisomi olmak tizere (Down
Sendromu) kromozom anomalisi bulunur. Bu nedenlerle hasta-
hgin heterojen bir etiyolojisinin séz konusu oldugunu destekle-
yenler vardir.’, ’

Patogenesis ve Patolojisi: Hirschsprung hastaliginda pri-
mer defekt, barsagin intramural submukozal (meissner) ve mi-
yenterik (Auerbach) pleksuslarindaki otonomik parasempate-
tik ganglion hitcrelerinin tim yoklugudur. Insan embiryo ve
fetuslarinda yapilan galismalar parasempatetik ganglion hiic-
relerinin (noroblastlarin) intra uterin hayatin 12. haftasmmdan
evvel noral krestten barsaga kraniyo - kaudal yonde olan gé-
¢lindeki hatadan ve anal sifinktere erisememesinden ileri geldi-
gini gostermektedir. Noroblastlarin bu gogiindeki duraklama
nedenleri mechul olmakla beraber genetik toksik, iltihabi ve
trofik faktorlerle etkilenebilmesi s6z konusudur.’ Béylece agang-
lionik olan segmentin uzunlugu, sinir gog¢liniin durakladig za-
manda noroblastin erigtigi noktadan baslamak tizere tiim dis-
tal kolonik bélgededir. Fonksiyonel anlamda barsak sinirlerinin
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perasempatetik komponentinin yoklugu, sempatik fonksiyonun
devamliligim1 meydana getirir. Boylece aganglionik segment de-
vamli kontraksiyon halinde kalip normal koordine peristaltik
ve ritmik hareketler olusamaz ve bu boélgede fonksiyonel bir
chstriksiyon gelisir ve normal defekasyon refleks mekanizmasi
da bozulmustur. Fonksiyonel obstriiksiyon gosteren aganglionik
segmentin tistiindeki barsak kisminda genisleme ve duvarinda
da hipertrofi olur. Bazan bu dilatasyon ve hipertrofi o kadar
fazla olur ki adeta konjenital ve aktif rektal stenosis gibi orga-
nik bir obstriksiyonun tistiinde meydana gelmis hipertrofi ve
dilatasyona benzeyebilir.

Swenson genislemis ve hipertrofiye ugramis kisimda yapi-
lan kolostominin, semptomlarin gegmesine ve 3-6 ayda genisle-
mis kolonun normal hacmine, gapina c#inmesini sagladigini gos-
termistir. Kolostomi kapanirsa tekrar semptomlar ortaya cik-
makta, acilirsa kolon yeniden genislemektedir.® Dolayis: ile dila-
te segmentin rezeksiyonu tedavi degildir. Son yillarda internai
sifinkterin gevseme gésteremedigi devaml kontraksiyon ile rek-
tum genislemesi bu hastalik icin ¢ok kiymetli klinik bulgu ola-
rak degerlendirilmektedir. Bu durumda internal sifinkter de-
vaml kontraksiyonda kalip, solid ve hatta sivi gaita ve gaz bo-
salimim oénler. Bu disfonksiyon hastalik semptomlarmin gelis-
mesinde 6énemli rol oynar.

Aganglionik megakolon tanisi gogunlukla erken siit gocuk-
lugu ve yeni dogan devresinde meydana gelen o6liimlerde bar-
s¢ gIn makroskobik muayenesi ile konulamaz. Normal bir fotas
veya yeni doganda kolon'un ¢api eger mekonyum disar1 atil-
mamissa 2-3 cm kadardir. Ve kivrilmis bir sigmoid bundan da-
ha genis gorilebilir. Klinikte intestinal obstriksiyon goésteren
bir bebekte laparatomi esnasinda tikanikhiga bir organik sebep
bulunamamissa veya postmortem incelemede obstriksiyon se-
bebi ortaya gikarilamamissa, aganglionik megakolon tanisi1 akil-
da tutulmalidir. Yine obstriiksiyon sebebi bulunmayan mekon-
yum peritonti vak'alarinda klinik olarak obstriiksiyon bulgusu
vermigse bu tanm distintlmelidir.

Makroskobik bulgular, iyi tanimlanmis vak’alarda kolonun
belirginlesmis asir1 dilatasyon ve hipertrofisidir. Kolon dilatas-
yonu sigmoidin orta kisminda veya distal bolgesinde huni sek
linde daralma gosteren lumeni bos ve normal ¢apl rektumla
v.anir (Sekil 1). Karin asin sistir. Kosta kenarlar yukar1 agil-
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mistir. Bu makroskobik gorinum artik seyrek rastlanan bir du-
romdur (Sekil 2). Cinkia erken siit ¢ocuklugu devresinde tam
konmussa ve ozellikle vak’'ayl ameliyata hazirlamak tizere ko-
lostomi uygulanmissa dilate kolon ve normal caph kolon seg-

Sekil 1
Aganlionik megakolon'u olan cocukta karin sisligi.
Sekil 2
Tiim kolon ve distal ileum; nekropsi materyelinde, spastik rektosigmoid ve
proksimalinde genisleme goriiliiyor.

menti ayirim: yapilamiyabilir. Ganglion hiticreleri bulunmayan
segmentin uzunlugu c¢ok degisiktir. Vak'alarin biiyik cogunlu-
gunda hastalik g¢ogunlukla rektum ve rektosigmoid bdlgesine
irhisar eder (Tablo I, II). Bazan distal rektumda 4-5 cm lik bir
sahay1 igine alir, bazan sigmoidi bazan da inen kolonuda afete
ugratir. Vak'alarin % 10'undan daha azinda aganglionik segme-
tin proksimal ucu splenik fleksura'dan daha yukarida olabilir ve
nadiren biitiin kolonu ve degisik uzunlukta ileumuda icine alir.
Hatta duedono - jejunal birlesime kadar biitiin kolan ve ileumu
icine alabilir ki bu gibi hallerde total aganglionosisten soz edi-
Iir.

Asag yukari vak’alarin % 80 inde daralma sigmoid kolonda
olur ki distal sigmoid kolon ve rektum aganglioniktir. Bunlar
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TABLO I
Aganglionik Segment Uzunlugu

Swenson Ausbrespy

(501 Vak'a) (625 Vak'a)
Rektosigmoid Kolon % 66 % T7
inen kolon % 11.6 % 11
Transvers kolon % 6 % 4
Cikan kolon % 1.8 % 6

Fisher J.H. : J. Pediatr. Surg. 8; 578, 1973
Ausbrespy P: Ann. Chir Infant, 11: 5, 1970

kisa segmentli klasik Hirschsprung hastalig1 veya rektosigmoid
apangliosis olarak adlandirilirlar. Daha uzun segmentli agangli-
oris vak'alarimin sik rapor edildigi merkezler ise yeni dogan be-
beklerin barsak obstriiksiyonunun tedavi edildigi se¢meli yerler-
o:1. Buna mukabil siit gocuklugu devresinin akut tablosunu atla-
tar cocuklarin cerrahi icin havale edildigi merkezlerde daha de-
¢ cik degerler verilmektedir. Ornegin Swenson ameliyat ettigi 200
Hirschsprung hastaliginda bes uzun segment defekti bildirmis,*
Riker ise 51 vak’alik dizisinde ise 22 uzun segment defekti bu
lunmustur.” Total aganglionis tim vak'alarin % 5 inden daha
azinda rastlanmaktadir (Tablo I, II). Hacettepe 22 vak’alik nek-
ropsi serisinde 2 vak'ada total aganglionosis bulunmustur. Bu
siirede bizim merkezimizde ameliyat edilip iyilesen vak’alar yu-
ze yaklasmistir. «Skip areas» denen zonal Kolonik Agangliono-
sis’'de aganglionik sahalar birbirini takip eder, aralarinda nor-
mal ganglion hiicresi ihtiva eden barsak segmentleri bulunan
histopatolojik olarak ispatlanmis vak’alardir. Son derece nadir-
dir ve en distal aganglionik segmentin proksimal ucundan itiba-
ren rektumun sonuna kadar ganglion hiicreleri bulunmaz. Bu
tip vak’alarin bir kisminda miskiiler tabakada intramuskitler
fibrosiz ve iltihabi reaksivon goriilmiis olmasi nedeniyle, agang-
lionosisin konjenital bir nedenden ¢ok iskemi ve iltihaba ikin-
cil bir olay olabileceginden soz edilmistir.?, *°

Hirschsprung hastaligimin histopatolojik karakteristigi ko-
lonun dar segmentinde ganglion hicrelerinin, yoklugudur. Bar-
sagm tiim otonomik pleksuslari olan Auerbach (miyenterik)
pleksusu, Meissner (submukozal) pleksusu ve Cajal (intramu-
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kozal) pleksusunda ganglion hticreleri yoktur. Normal barsagin
her mikroskobik kesiti, pleksusda ganglion hiicresi gosterir
(Sekil 3). Klasik Hirschsprung hastalhiginda distal kontrakte
segmentte ganglion hiicreleri yoktur. Bunlarin yerini az mik-

sekil 3
Sirkiiler ve longitudinal kas iabakalari arasinda normal Auerbach (myente:
ric) pleksusunda ganglion hiicreleri goriilmektedir. (x 200)

tarda satellit hicreleri ahr, sirkiiler ve longutudinal miuskiler
tabakalar arasimnda karakteristik olarak non-miyelinize hiperp-
l:.stik sinir demetleri bulunur (Sekil 4). Biyopside yeterli bir
doku 6rneginde tanimlama, tartismasiz yapilir. Genellikle agang-
lionik segmentle ganglionik segmente gecis anidir. Bununla be-:
raber uzamis ve tedavisi gecikmis vak’alarda aganglionik seg-
mentin proksimal bir kac¢ santimetrelik bolgesi passif olarak
genigleyebilir ve ionksiyonel ve inorfolojik gecis bdlgesi tam
birbirini tutmaz (Sekil 5).

Konjenital aganglionik megakol'un ciddi komplikasyonu
olan entero kolitisler oldukca sik meydana gelir (Tablo III). Bu
patolojik durum gerek ameliyat 6ncesi gerek ameliyat sonrasi
vak’alarin % 20-30 unda bulunmakta ve % 30-50 oraninda mor-
talite nedeni olmaktadir. Entero-kolitisin gelismesinde kolon igi
basincin artmasina ikincil ileo-cekal valviil yetersizligi veya
barsak diletasyonuna ikincil iskemi ve iltihabi nekroz sorumlu
tutulmaktadir.
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Sekil 4
Konjenital megakolonda, aganglianik rektosigmoid : sirkuler ve longutudi-
nal kas tabakalari arasinda hiperplastik sinir lifleri var fakat ganglion hiice-
leri yoktur.

KLINIK BULGULAR

Hirschsprung hastaliginin klinik bulgular1 bir 6lglide yasa
gore ozellik gosterir. Yeni dogan devrinde : Konjenital aganglio-

L]

Ll
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TABLO III

Hacettepe Cocuk Hastahanesi (1960-75)
22 Otopsi vak’asinin patolojik bulgular:

Vak'a
Yas Sayisi Baslica Otopsi Bulgular
1-10 glin 8 — Ulserli enterokolitis (6), Sepsis (2), Peritonit (4) Me-
nenjit (2)
— Mongolism, Konjenital kalp, Hst, Megaiireter
— Adrenal kanama (3), Bronkopnémoni (4) Kern ikte-
rus (2)
11-30 gin 4  — Uiserli Enterokolit, Peritonit, Bronkopnémoni (2)
— Prematiirelik (3), Adrenal kanama
— Mikrokolon
2 ay 4 — Ulserli kolit, P. Menenjit, Bronkopnémoni (3)
— Mikrokolon konjenital kalp Hst, Renal Hipoplazi
— Mega iireter, Baryum Peritoniti
— Adrenal kanama, S. Sinir S. kanamasi
3 ay 1 — Ulserli kolit, Bronkopnomoni

— Nefrolitasis, Hidronefroz, Piyelo nefrit.
5 ay 2 — Ulserli kolit (2) Baryum Peritoniti
— Konjenital kalp Hst,
— Malniitrisyon (2), Diffiiz karaciger yaglanmasi Pulmo-
ner kanama.

12 ay 1 —- l”.lls_erli enterokolitis, Bronkopnémoni, Peritonit
— Malniitrisyon, vermis hipoplazisi.

16 ay 1 — Fekal impaction, Proktit, Pelvik peritonit
— Malniitrisyon, Diffiiz karaciger yaglan masi
— Anemi, periferik dem.

3 yas 1 — Ulserli Kdlitis, Bronkopnémoni

Total : 22 vak'a

Not : Ayni, Patolojik bulgularin birden fazla vak'ada olanlarin sayisi paran-
tez icinde belirtilmistir.

nik megakolonun belirtileri, cogu kez hayatn ilk bir ka¢ giintn-
de meydana cikabilir. Bunlar kusma, karm sisligi, karin gergin-
ligi ve mekonyumun disar: atilamamasidir. Baz1 vak’alarda aile
hikayesi elde edilebilir. Radyolojik tetkikte mayi seviyeleri go-
zlukebilir ve bir barsak tikanmikhgimi diustndirir. Klinik gori-
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Sekil 5
Aganglionik dar segment ve genislemis proksimal bdlgede ganlion hiicrele-
rinin dagilimi (Sema)

nimi mekonyum ileus, ileal atrezi ve kolonun diger tikamikhk
hallerinden ayrilamaz. Bu devrede kolon perforasyonu tesek
kil edebilir. Rektal muavenede fiskirir tarzda gaz ve gaita ati-
limi gozlenir. Mekonyum tikaci (Plug) varsa, aganglionosis ze-
mininde gelisebilecegi séz konusudur. Bazi hallerde kabizhig
agir ishal takip eder ve ishal, dehidratasyon ve 6lumle sonugla-
nabilir. Her ne kadar bu ¢ok 6nemli kamplikasyon stit gocuklu-
gu devresinde rastlanirsa da, neonatal devrede de gozlenebilir.

Siit gocuklugu devresi: Ilk semptomlarini veren yeni dogan
bebek rektal tuse ve lavman ile gegici iyilesme gosterirlerse de
¢ogunda, gelismede yavaslama karin sisligi ve kusma triadina
agir ishaller eklenir ki bu tehlikeli bir bulgu olup entero - koli-
tin olustuguna isaret eder, ve hayatin ilk bir kag ay1 iginde yiik-
sek bir mortalite nedeni olup kiigik siit gocugu vakalarimin % 50
cinde gorilir. Ancak ishal olmaksizin da bu bebeklerde entero-
kclitin bulunabilecegini hatirda tutmak gerekir. Agiklanmiyan
ates beslenmede diiskiinliik enterokolitin ilk semptomu olabilir.

Cocukluk Doénemi : Erken siit cocuklugu déneminde hasta-
hik belirtileri belirginlesmemis cocuklarda tedaviye inatci bir
kabizlik vardir. Gaita zorlukla cikar ve ince uzundur. Karin sis,

L2]
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venleri bealirginlesmis olup peristaltik hareketler goriilebilir ve
gaita kitleleri palpe edilir. Gaitanin sertlesip tikanma yapmasi
na bagh ara sira barsak tikanikligi olur. Hipokromik anemi hi-
poproteinemi, ve fizik gelisme geriligi semptomlar: eklenir."
Gaita kagirma (encopresis) nadirdir ve bulunmasi hastalik aley-
hine olmakla beraber, kisa segment (5 cm den kiigiik) hallerin-
de gorilebilir.

TANI

Klinik hikaye, rektal muayene, radyolojik incelemeler, bi-
yopsi anorektal manometri yéntemler ile konur.

Rektal Muayene : Rektumun parmakla muayenesinde lime-
minde gaita bulunmaz, dar ve parmag: sarar sekilde hissedilir.
Parmak cekilince zorlanarak gaz ¢ikmasi, gazh sivili soluk renk-
li gaita gelir. Bog bir rektum ve tizerinde gaita tikaci1 ve biriki-
mi bu hastaligi kuvvetle distiindirmelidir.

Radyolojik Calismalar: Bos karin filmi ayakta ve yan po-
zisyonda belirgin gazli bir genisleme gosterir (Sekil 6). ve bu

Sekil 6
Aganglionik megakolonda bos karin filmi: Gaita ve gazla dolu genislemis
kolon segmentleri goriilmektedir.
Sekil 7

8arvum lavmanm ile elde olunan kolon radyogranmi Aganlionik segment rekto
sigmoittedir. Proksimalinde genisleme vardir.
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gazin dagiliminin kolon ve rektuma uzak olusu bilhassa énem-
lidir. Yeni doganda pelviste gaz gériilmemesi Hirschsprung has-
taligim telkin eder. Cok tabii ki dilate ince barsakla dilate ko-
lonu siit gocuklarinda ayirmak giic olabileceginden etiyolojik
bir tam1 yapilamaz. Baryum lavmani, bir kateterle anal sifink-
terin hemen ustiinden az miktarda radyo-opak madde verile-
rek yapilir. Boylece vakalarin hemen biiyiik ¢ogunlugunda dar
distal segment ve genislemis proksimal segment gorilur (Se-
kil 7,8). Ancak hayatin ilk 6 haftasinda bu iki segmentin gegi-

Sekil 8
Aym vak’a bosaltma filmi, Aganlionik dar segment (Okla isaretli) proksimal-
da genisleme, mukeza kivrimlarinin belirginlesmesi ve kolite bagli mukoza
ddemi goriilmektedir.

si (altta dar tstte genis) gosterilebilmesi pek miimkiin olamaz.
Eger total kolonik aganglionosis varsa, veya spastik dar seg-
ment gosterilememisse, bosalmadan 12 ila 48 saat sonra alinan
filmlerde bakiye baryum kalmasi ¢cogu kez tamy1 kuvvetle des-
tekler. Bu nedenlerle ge¢ filmlere her Hirschsprung hastaligi
suphe edilen vak'ada bakilmahdir. Megatireterin birlikte bulu-

kx
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nabilmesi nedeniyle de uriner sistemin radyolojik tetkiki de ya-
pilmalidir. Hacettepe dizisinde iki vak’ada saptanmigtir.

Rektal biyopsi: Aganglionosis tanisi histolojik bulguya da-
yandig i¢in hemen her vak’ada tani i¢in rektal biyopsi yontem-
leri uygulanmalidir. Yeterli doku 6rnegi saglanabilmesi i¢in ge-
sitli biyopsi teknikleri onerilmistir. Her ne kadar histopatolojik
tani, yeterli mukoza ve submukoza biyopsi érneklerinde yapila-
bilirse de submukozal pleksuslarin yorumunda hatalar olabilir.
Sadece mukoza ve submukoza biyopsilerinde yorumlama olduk-
ca gilictiir. Normaide, barsagin herhangi bir seviyesinden alinan
kesitte muhtelif Auerbach pleksuslarinda ganglion hitcreleri
goriliar. Dolayisiyla 1-1.5 cm uzunlugundaki bir biyopside bu
pleksuslarda ganglion hiicrelerinin bulunmayisi ¢cok énemlidir.
Bunun aksine submukozada bulunan meissner pleksuslar k-
cuktirler ve tiim gastro intestinal sistemde orda burda serpili
diizensiz bir dagihim gosterirler ve hacimce kiictkturler. Dolay1-
siyla pleksuslarin ve ganglion hitcrelerinin yorumu submukoza-
da riskli olabilir. 50-100 kadar kesit almak gereklidir. Bizde bir-
cok pediatrik merkezlerinde oldugu gibi 0.5x1 cm boyutlarinda-
ki i¢ ve dis miiskiiler tabakalar: birlikte temsil eden miskiiler
tabaka biyopsilerini tercih etmekteyiz. Bu biopsi antiste muko-
kiitandz smirmm 2.5-3 cm ustinden alinmalidir (Sekil 9). Bu ne-
denle tan icin yapilan rektal biyopsilerin degerlendirilmesinde
mukokutanédz ¢izginin tstiindeki 2-3 cm uzunlugundaki segment-

Sekil 9
Anal kanal semasinda tam icin biopsi alinma yeri gosterilmistir.
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te normalde ganglion hiicrelerinin bulunmayacag: akilda tutul-
mahdir. Bu diagnostik biopsiye, cerrah ve hasta hemen ameliya-
ta hazir degilse dondurma (frozen) teknigi uygulanmaz. Biyopsi
alindig1 zaman da yeterli olup olmadig hususu patolojistden da-
ci:silmalidir. Daimi kesitlerde hazirlanan mikroskobik preperat-
larda 24 saatte tani materyel frozen ic¢in kullanilip ziyan edilme-
den risksiz verilebilir. Patolojist kendisi de dokuyu tetkike a'ma-
dan sirkiiler ve longitudinal iki tabaka arasim gérecek sekilde iyi
bir oryentasyon yapmalidir. Boylece Auerbach pleksuslarinin lo-
kalizasyonu kolaylhkla yapilir. Bu bélgede sinir pleksuslarinda
ganglion hiicreleri yoktur. Ve pleksus sinir liflerinde bir artma
goézlenir ki bu artis ve ganglion hiicrelerinin bulunmayis: adete
bir amputasyon néromasina benzer. Barsaga gelen sinir lifleri si-
nir hiicrelerinin bulunmamasi nedeniyle sinaptik birlesimde cok
fazla miktarda prolifere olur (Sekil 4).

Son zamanlarda biyopsi materyalinin histokimyasal incelen-
mesi, pozitif sonuglar vermesi nedeniyle uygulanmaktadir.
Aspirasyon biyopsilerinde acetyl cholinin salimmmimin artmas:
cholinesterase aktivitesi artimini takip etmesi kolayca gésteri-
lebilmektedir.?

Patolojist cogunlukla obstruksiyonu gidermek ve vak’'ay:
esas ameliyata hazirlamak amaci ile uygulanan kolostomi es-
nasinda bu seviyede ganglion hiicresi olup olmadigini sapta-
mak Uzere konsiiltasyona cagrilir. Kolostominin c¢alisabilmesi
icin, kolostomi yerinden ganglion hiicresi bulunmas: gerekir.
Iyi tanimlanan birka¢ ganglion hiicrelerinin gériilmesi bu sevi-
yede normal peristaltik hareketlerin varligia isaret eder. Ayri-
ca patolojiste aganglionik segmentin rezeksivonu esnasinda
proksimal rezeksiyon sinirini tayin igcin miiracaat edilir. Alinan
doku ornegine frozen (dondurma) teknigi uygulanmir. Boylece
ust rezeksiyon smirinin normal ganglionik bélgeden gecmesi
saglanir,

Ano - rektal manometri: Simdi manometrik ¢alisma uygu-
lanmasi da yapilmaktadir. Rektumdan gecirilen sisirilmis 6zei
bir balonla rektum liimeninde internal ve eksternal sifink-
terlerdeki basing saptanmir. Bu hastalarda internal sifink-
terde gevseme yerine kontraksiyon gosterirler. Bu yontem
tecriibeli ellerde 6zellikle immatiir ganglion hiicreleri gésterme-
si ve _morfolojik yorumda hatalarda olabilmesi negatif sonuclar
alimabilmesi s6z konusu olan prematiire bebeklerde uygulana-
hilmektedir.

L
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Ayirici Tam

Vak'alarin ¢ogunda  karakteristik ozelliklerle tamimlama
kolayca yapilir. Ozellikle diger neonatal obstriiksiyon nedenleri
ayrilmalidir. Mekonyum tikaci sendromunun bir bulgu olarak
da bu hastalarda bulunabilecegi daima hatirlanmalidir. Stiphe-
li vak'alarda muhakkak rektal biyopsi ve manometrik ¢alisma
vapilmahdir. Hacettepede biyopsi uygulanmaktadir. Hirschsp-
rung hastaliginda neonatal devrede cekal appendisiyal ve ko-
lonik perforasyonlar olabilecegi i¢in bu yas grubu barsak per-
forasyonlarinda ayirici tanida distntilmelidir.

Digef Megakolonlar : Edinsel megakolon nedenleri ¢cok ce
gitli olup bunlar (Tablo 1V) de topluca gdsterilmislerdir.

Edinsel meegakolon anal striktiire kretenisme, mental ge-
rilik, Psédo - Hirschsprung hastahigina, ikincil olarak tesekkiil
edebilir (Tablo V). Psédo Hircsprung hastaliginda, histolojik

--_bozukluk bulunmaz, radyolojik bulgular klasik Hirchsprung

'hastahgma benzer, dilate kolon segmentinde genellikle Hirscp-

TABLO IV
Edinsel Megakolon nedenleri

Psikojenik Bozukluklar Metabolik hastaliklar

— Tuvalet egitimi — Hypokalemi
— Anne - gocuk iliskileri — Amiloidosis
— Agir depresyon — Myxedema

~ — Sizofreni — Porphyria

Norolojik bozukluklar

— Muskuler distrofi

— Miyotoni

— Skleroderma

— Chagas Hastalig

— Norofibomatosis

— Spinal Kord zedelenmesi
ve malformasyonlar

— Toksik nedenler
Ulseratif kolitis (% 8)

Anorektal lezyonlar

— Iltihabi striktiirler
— Konjenital stenotik lezyon

Kronik katartik kullamilmas:

Paraziter Hastalik

— Trypanosomiasis (Cruzi)
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rung hastaliginda goézlenen muskiuler hipertrofi gérulmez. Rek-
tumda da ganglion hiicreleri vardir (Tablo VI). Bu hastaligin
agiklanmasi1 zor olup ganglion hicrelerinin immatir olusu ve
Lipoganglionosis gibi gorusler hipotezden ileri gidememekte-
dir.

Zonal aganglionosisin bulgular1 iyi déktimante edilmistir
Klinik bulgular klasik Hirscsprung hastaligindan daha hafif-
tir. Giney Amerikadan sikhikla 6zefagus Achalasia’s: ile bir-
likte bulunan bir tip paralitik megakolon tarif edilmistir ki ya
beslenme yetersizligi veya trypanosoma Cruzi infestasyonuna
ikincil olarak parasempatetik ganglion hticrelerinin harab ol-
mas1 sonucu meydana geldigi ileri striilmektedir. Ulseratif ko-
litistede agir vak'alarda %28 oraninda toksik megakolon tesek-
kil edebilir.

Komplikasyonlar : Barsak delinmesi nadiren goriliir ve
Hirschsprung hastaligimin ilk belirtisi olabilir. Perforasyon ap-
pendikste ve dilate kolonda tesekktil eder. Total Aganglionosis-
te ileum perforasyonu tarif edilmistir. Enterokolitis énemli ve
tehlikeli bir komplikasyondur. Her yas grubunda olabilirse de
cogu kez kuglk sit ¢ocuklarinda, siddetli ve yaygmnhg degisik
derecede siklikla uzun segment aganglionosisinde gorulir. Ye-
ni doganda vak'alarin 1/3 inde 6liim nedenidir.

Musluk suyu ile yapilan lavmanlardan dolay1 su zehirlen-
meleri bildirilmistir. Hipertonik fosfai ve serum fizyolojik ile
yapilan lavmanlar hipertonik dehidratasyon ve sok nedeni ola-
bilmektedir.

Tedavi edilmemis ve tanmimlanmas1 yapilamamis vak’'alarda
kronik malntitrisyon, protein kaybi enteropatisi, anemi, bar-
sak tikanikligi1 hecmeleri ¢ok iyi tarif edilmis komplikasyonlar-
dir.

Tedavi

Yeni dogan bebeklerde tani konur konmaz ganglionik bol-
geden gecgen acil kolostomi yapilmalidir. Eger total agangliono-
sis varsa ileostomi yapilir. Enterokolit stiphesi varsa ve radyo-
lojik olarak testere agzi gérinimi saptanirsa serum fizyolojik
irrigasyonu yapilarak acil kolostomiden 6énce karin gerginligi
giderilebilir. Aganglionik segment rezeksiyon ameliyat1 ise
bebek 6 aylik oluncaya kadar geciktirilir. Bu ameliyatlar gesit-

L]
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li olup esas amaci barsagim ritmik peristaltik aktivitesini ve nor-
mal defekasyonu perirektal organlar1 zedelemeden saglayabil
mektir. Cesitli (Swenson, Duhamel, Soave) ameliyatlar uygulan-
maktadir. Hacettepede tercihan Swenson teknigi uygulanmak-
tadr.

Prognoz: Yenidogan devresinde mortalite % 25 ila % 35e
ulasir. Cerrahi miidahaleden 6nce ve sonra gelisen enterokoli-
tis tehlikeli ve tehdit edici bir komplikasyon olup kiiciik ¢ocuk-
larda % 30 oraninda 6lim nedeni olur. Mortalite uzun aganglio-
nik segmentli siit cocuklarinda ise katiyetle daha ytliksektir.
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