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D o ğ u ş t a n a g a n g l i o n i k m e g a k o l o n ( H i r s c h s p r u n g 
Hastalığı H H ) 1886 d a H i r s c h s p r u n g taraf ından ta
nımlandığından b u y a n a üzerinde e n ç o k a r a ş t ı r m a 
yapılan hastal ıklardandır . 

M e g a k o l o n ; k o l o n u n o r g a n i k , f o n k s i y o n e l v e y a 
g e r ç e k k o n j e n i t a l a n o m a l i d e n k a y n a k l a n a n d i l a t a s y o -
n u b i ç i m i n d e tanımlanabi l i r . A n o r e k t a l s tenoz lar v e 
p o s t o p e r a t i f darlıklar g i b i o r g a n i k - k r o n i k kabızl ık , 
h i p o t i r o i d i , h i p o k a l s e m i v e m e n t a l r e t a r d a s y o n g ib i 
f o n k s i y o n e l nedenler HH'nın ayır ıc ı tanıs ında m u t l a 
ka ele al ınmalıdır . G e r ç e k a n l a m d a d o ğ u ş t a n agangli
onik megakolon d i s t a l b a r s a k t a k i g a n g l i o n hücrelerinin 
y o k l u ğ u n a bağl ı , k ısmiden tama kadar d e ğ i ş k e n k o 
l o n t ıkanıkl ığ ıy la b e l i r l e n i r . K o n j e n i t a l i n t e s t i n a l 
agangl ionoz is en doğru adlandırma olduğu ha lde l i te
ratürde ç o ğ u n l u k l a k o n j e n i t a l m e g a k o l o n v e y a H i r s c h 
s p r u n g Hastal ığı ( H H ) d e y i m i kul lanı lmaktadır . 

F İ Z Y O L O J İ F İ Z Y O P A T O L O J İ 

K o l o n d a 3 a y r ı s i n i r p i e k s u s u b u l u n u r : 

1 . Sirküler ve l o n g i t u d i n a l kas tabakalar ı arasın
d a k i m y e n t e r i k p l e k s u s ( A u e r b a c h ) , 

2 . Sirküler kas l i f l e r i n i n iç kenar ındaki d e r i n 
s u b m u k o z a l p leksus ( H e n l e y ) , 

3 . M u s k u l a r i s m u k o z a n ı n h e m e n al t ındaki yü-
züyel s u b m u k o z a l p l e k s u s ( M e i s s n e r ) . 

K o l o n u n P e r i s t a l t i k h a r e k e t i n i n esası b i r gevşeme 
dalgasını i z l e y e n bir kası lmadır . P e r i s t a l t i k hareket 
k o l i n e r j i k uyarıc ı ve adrener j ik l i f l e r k a p s a y a n barsa-
ğırı in t rensek i n n e r v a s y o n u taraf ından k o n t r o l e d i l i r . 
Barsakta aynı z a m a n d a n o n - k o l i n e r j i k uyarıcı ve n o n -
adrener j ik i n h i b i t o r l i f l e r de vardır. A g a n g l i o n i k mega-
k o l o n l u has ta lardan ç ıkar ı lan k o l o n u n taze p i y e s l e r i n 
de yapılan i n v i t r o i n c e l e m e l e r a g a n g l i o n i k segmentte 
h e m a d r e n e r j i k , h e m k o l i n e r j i k s in i r l i f l e r i n d e b e l i r g i n 
bir art ış o l d u ğ u n u , a n c a k n o n - a d r e n e r j i k s inir l i f l e r i 
n i n bulunmadığın ı gös termiş t i r (11) . 

Hastal ığın baş l ı ca p a t o l o j i k görünümü, di la te 
p r o k s i m a l b a r s a k t a n derece l i v e y a a n i o l a r a k daralmış 
dis ta l segmente geç iş le k a r a k t e r i z e d i r . G e ç i ş alanı 
p r o k s i m a l d e n distale doğru giderek d a r a l a n lümeniyle 
t i p i k o l a r a k h u n i y e b e n z e r . K a s h i p e r t r o f i s i v e ö d e m e 
bağlı o la rak p r o k s i m a l barsak duvarı ka l ın laşmış t ı r . 
Barsak ç a p ve u z u n l u k aç ıs ından art ış gösterir . Geniş 
lemiş kıs ımda genel l ik le ser t leşmiş f e ç e s vardır. B u 
bölgedeki m u k o z a ülserleşmiş o l a b i l i r . D i s t a l barsak 
ise p r o k s i m a l ile k ıyas landığında n o r m a l görünümde
d i r . A g a n g l i o n i k kısım anüsten b a ş l a m a k t a ve p r o k s i -
m a l d e g a n g l i o n hücrelerinin var oldukları n o k t a y a ka
dar i l e r l e m e k t e d i r . A g a n g l i o n o s i z genel l ik le r e k t u m 
ve s i g m o i d k o l o n l a sınırl ıdır. 

Hastaların genel p o p u l a s y o n d a k i sıklığı yaklaş ık 
1/5000 'd i r . E r k e k l e r kızlardan 5 defa daha sık t u t u 
l u r l a r ve a g a n g l i o n i k segment al ış ı lagelmiş u z u n l u k t a 
dır. Kız larda ise u z u n a g a n g l i o n i k segmente eğil im 
vardır. Hastaların kardeş ler inde hastalığın görülme 
oranı % 7 . 2 ' d i r . Bu o r a n kız hastaların kardeş ler inde 
daha yüksekt i r . Kızlarda d a h a sık o l m a k üzere o lgula 
rın % 5 - 1 0 ' u n d a aile öyküsü vardır. Hastaların % 10-
1 5 ' i n d e ek a n o m a l i l e r m e v c u t t u r . En sık görülen ek 
a n o m a l i l e r D o w n s e n d r o m u , k a l p a n o m a l i l e r i , k o l o n 
a trez is i ve i m p e r f o r e a n u s t u r (3 , 11 ) . 

K L İ N İ K 

H e m e n heps i n o r m a l z a m a n d a v e n o r m a l d o ğ u m 
ağır l ığıyla d o ğ a n hasta larda i l k b e l i r t i , m e k o n y u m 
ç ı k ı ş ı n d a g e c i k m e d i r . B e b e k l e r i n büyük b i r kısmında 
i l k 2 4 saatte m e k o n y u m ç ık ı ş ı y o k t u r . Kabız l ık v e ka 
rın d i s t a n s i y o n u en sık görülen semptomlard ı r , i k i n c i 
s ıkl ıkta diare ve k u s m a görülür. Hastalık ç o c u k l a r d a 
karın d i s t a n s i y o n u , kısa diare periodları arasında ka
bızl ık, ağırl ık ar t ı ş ında a z a l m a ve p r o t e i n ye tmezl iğ iy -
l e k r o n i k b i r t a b l o o luş turur ( Ş e k i l - 1 ) . 
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Şekil-1. Hastalığın tipik klinik görünüşü (Ravitch M M , 
Pediatric Surgery'den). 

I-'izik m u a y e n e d e büyük, distandü bir karın, ka-
ş e k s i y e kadar g i d e b i l e n zayıf l ık ve d e h i d r a t a s y o n i l k 
göze ç a r p a n bulgulardır . D i l a t e barsak segment ler i ve 
k o l o n d a k i f e k a l o m l a r karın duvarında görülebilir ve 
palpe e d i l e b i l i r . G e n c i d e karın h a m u r kıvamındadır . 
Vakalar ın '/< 6 0 ' ı n d a r e k t a l d i g i t a l m u a y e n e d e a m p u l 
la b o ş b u l u n u r , fakat denta t ç izgiden 2-3 cm yüksek
te b i r darl ık h i s s e d i l i r . M u a y e n e d e n sonra p a r m a k ç e 
ki ldiğinde gaz ve kötü k o k u l u dışkının b o l m i k t a r d a 
f ı şk ırması hastal ık iç in t i p i k t i r . 

A Y I R I C I T A N I 
M e k o n y u m u n gec ikmiş pasajı d i s t a n s i y o n l a bir

l i k t e ise m e k o n y u m i leusu v e y a m e k o n y u m t ıkacı 
s e n d r o m u göz önünde bulundurulmal ıdır . M e k o n y u m 
i l e u s u ; k i s t i k f i b r o z i s l e i l g i l i ai le a n a m n e z i , b e b e k l e r i n 
düşük d o ğ u m ağırlıklı o lması , çek i len b a r y u m l u k o 
l o n graf i s inde yanl ı ş o la rak m i k r o k o l o n d i y e adlandı
rılan ku l lan ı lmamış barsağın k a r a k t e r i s t i k görünümüy
l e ayırdedil ir . " M e k o n y u m tıkacı s e n d r o m u ' n d a bir 
k o n t r a s t l a v m a n h e m tan ıya götürücü, h e m de tedavi 
edic idir^ E ğ e r r a h a t l a m a o l m a z s a y i n e l e n e b i l i r . 

" N e o n a t a l küçük sol k o l o n s e n d r o m u " n d a sple-
n i k f l eksura proks ımal inde geniş lemiş barsak, b u n d a n 
s o n r a k i k ıs ımda a n i d a r a l m a ve k l i n i k o la rak alt intes
t i n a l obs t rüks iyon b e l i r t i l e r i m e v c u t t u r . B u has ta l ık ta 
m e k o n y u m tıkacı s e n d r o m u n u n aks ine b a r y u m sple-
n i k f l e k s u r a d a n geç ip b u r a d a ç o k a z t u t u l a r a k di la te 
p r o k s i m a l k o l o n a akar . B i r b a ş k a özell iği de, b u ç o 
cuklar ın a n n e l e r i n i n ç o ğ u n l u k l a d i a b e t i k olmasıdır . 
B a r y u m l u l a v m a n b u d u r u m d a d a tedavi e d i c i d i r . 

Şckil-2. Yan grafitle tipik huni görünüşü. 

L e ( iuesne v e R e i l l y , m e k o n y u m tıkacı sendro
m u , küçük s o l k o l o n s e n d r o m u v e prematür bebekler -
d e k i geç ic i obstrüksiyonlar ın k e s i n l i k l e ayrı ant i te ler 
o l m a k t a n ç o k , k o l o n u n f o n k s i y o n e l o larak a z o l g u n 
laşmasının değiş ik görüntüleri o l d u ğ u n u i d d i a e t m i ş 
l e r d i r (9). 

Y e n i d o ğ a n d a sepsis, adrenal y e t m e z l i k ve sereb-
ral y a r a l a n m a da alt i n t e s t i n a l obstrüksiyonla i lg i l i 
o l u p HH'nı t a k l i t e d e b i l i r (3) . 

F o n k s i y o n e l m e g a k o l o n v e y a k r o n i k kabızl ığa 
bağlı büyümüş k o l o n u n k l i n i k o la rak o r t a y a ç ıkmas ı 
gene l l ik le 6 . a y d a n sonra görülür. K u s m a h e m e n h iç 
o l m a z ve ç o c u k hasta görünümlü değildir . Karın dis-
t a n s i y o n u n a d i r d i r . S ıkl ıkla feka l kat ı laşma ve a ş ı n 
ak ıma bağlı i n k o n t i n a n s vardır. R e k t a l m u a y e n e d e 
r e k t u m u anal kana la doğru d o l d u r a n büyük bir feka-
l o m ele gel ir . O y s a H H ' d a anal k a n a l p r o k s i m a l e doğ
ru 3 c m ' e kadar b o ş t u r . A n a m n e z d e ç o ğ u n l u k l a er
k e n veya z o r tuvale t eği t imi vardır. E b e v e y n ve/veya 
ç o c u k t a s o r g u l a m a sırasında çeş i t l i kişilik b o z u k l u k 
ları gözlenebi l i r . R a d y o l o j i k m u a y e n e d e a r m u t şeklin
de büyük ve d i la te r e k t u m görülür. 

Bütün bu hastal ıklardan HH'nı ay ı rde tmek için 
en güvenilir y ö n t e m r e k t a l b i o p s i d i r . 

Türkiye Klinikleri Cilt 8, Sayıl. «98« 
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B i r ç o k araş t ı rmac ı taraf ından k l i n i k ve r a d y o l o 
j ik görünümü H H ' n a b e n z e y e n ancak k o l o n ve rek
t u m d a n o r m a l sayı ve yapıda gangl ion hücresi b u l u 
nan o l g u l a r y a y ı n l a n m ı ş v e b u t a b l o y a ' H i r s c h s p r u n g 
benzer i s e n d r o m " adı veri lmişt ir ( 11 ) . 

T A N I Y Ö N T E M L E R İ 

1 . R a d y o l o j i k m u a y e n e : 

K o l a y c a yapı labi lmesi , m o r b i d i t e s i n i n azlığı ve 
a g a n g l i o n i k s e g m e n t i n uzunluğu hakkında b i l g i vere-
b i l m e s i y l e H H teşhis inde değerli b i r y ö n t e m d i r . 

Hayat ın i l k b i r k a ç günü i ç i n d e d i r e k t karın graf i -
s inde r e k t u m d a havanın y o k l u ğ u y l a k o l o n distansi -
y o n u ; özel l ikle y a n graf ide de devamlıl ık göster iyorsa 
HH'nı a k l a g e t i r m e l i d i r . Barsağın geniş lemiş segment-
le r inde sıvı seviye ler i ç o ğ u n l u k l a m e v c u t t u r . D o ğ u m u 
i z l e y e n i l k b i rkaç haf ta i ç inde k a r a k t e r i s t i k dar seg
m e n t i n görülmesi o l d u k ç a z o r d u r . P e ş p e ş e yapılan 
r e k t a l d i g i t a l m u a y e n e l e r i n d e r e k t u m u gazla d o l d u 
rabi leceği akılda tutulmal ıdır . 

B e b e k l e r l e r d e yapılan b a r y u m l u m u a y e n e l e r d e 
b a r y u m u n r e k t u m d a kalıp ka t ı laşma t e h l i k e s i vardır. 
B u yüzden seyre l t ik b i r ç ö z e l t i h a l i n d e b a r y u m - s u 
karış ımı kullanılmalıdır . H i p e r o z m o l a r ve r a d y o o p a k 
b i r m a d d e o l a n d i a t r i z o a t e m e g l u m i n e ( G a s t r o g r a f i n ) , 
barsak lümenine b i r d e n ve ç o k m i k t a r d a sıvı ç e k t i ğ i 
ve barsak h a r e k e t l e r i n i stimüle e t t iğ i i ç in y e n i d o ğ a n -
larda basit m e k o n y u m i l e u s u n u tedavi gayesi har i 
c i n d e tavs iye e d i l m e m e k t e d i r (11) . B a r y u m l u lav
m a n hasta T r e n d e l e n b u r g p o z i s y o n u n d a i k e n ve az 
m i k t a r d a k o n t r a s t m a d d e y l e yapı lmal ıdır . Barsak düz 
bir r e k t a l sondanın arkasındaki b i r e n j e k t ö r yardımıy
la ve f l o r o s k o p i k gözlem al t ında az m i k t a r d a ve beden 
ısısındaki k o n t r a s t m a d d e y l e yavaş yavaş d o l d u r u l m a 
l ı v e b a ş l a n g ı ç t a 5 1 0 m l d e n f a z l a v e r i l m e m e l i d i r . İ ş 
l e m d e n ö n c e hasta sedat ize e d i l m e l i d i r . G a n g l i o n i k ve 
a g a n g l i o n i k barsak arasındaki ç a p farkını a n l a y a b i l 
m e k iç in r e k t u m t e m i z l e n m e d e n r a d y o l o j i k m u a y e n e 
y e baş lanmamal ıd ı r . V e r i l e n k o n t r a s t m a d d e geç iş 
bölgesi dış ına t a ş m a m a l ı d ı r . Pe lv i s i i ç ine a lan b i r y a n 
graf i r e k t u m u , geç i ş bölgesini ve düzensiz k o n t r a k s i -
y o n b e l i r t i l e r i n i göstermel idir . A n c a k b u n l a r ön-arka 
graf ide a n a t o m i k bir d e ğ i ş k e n o larak var o l a b i l e n 
u z u n s i g m o i d k o l o n l a g i z l e n e b i l i r . B o ş a l m a d a n 2 4 v e 
48 saat sonra la tera l pelvis ve karın graf i ler i y i n e l e n -
m e l i d i r H H , b a r y u m u z u n b i r süre r e k t u m d a k a l a b i l e 
ceğ inden s e r u m f i z y o l o j i k lavmanlarıyla t e m i z l e n m e 
y i g e r e k t i r e b i l i r . S o n r a d a n yapılan f l o r o s k o p i v e çeki 
len f i l m l e r d e geç i ş bölgesi ve düzensiz k o n t r a k s i y o n -
lar daha i y i görülebil ir . 

Hastalağın t i p i k , h a t t a p a t o g n o m o n i k r a d y o l o j i k 
b u l g u s u ; p r o k s i m a l k o l o n u n h u n i şek l inde d i l a t a s y o -
nu ve dis ta l barsağın d a r a l a n u c u n u n " b a l ı k oltası iğ
n e s i " g i b i görünüşüdür. B a z e n dara lan segment gösteri
lemez ve yalnız r e k t o s i g m o i d k o l o n görülür ( Ş e k i l - 2 ) . 

M e k o n y u m t ıkac ı s e n d r o m u r a d y o l o j i k o larak 
H H ' n a b e n z e y e b i l i r v e b u n u n k o m p l i k a s y o n u o lan en-
t e r o k o l i t s p a z m a ve dar s e g m e n t i n göster i lememesine 
neden o l a b i l i r . 

A g a n g l i o n o z i s ç o k d is ta lde ise v e y a ç o k kısa seg-
m e n t l i agangl ionoz is m e v c u t s a ya da hastal ık bütün 
k o l o n u t u t u y o r s a r a d y o l o j i k tanı ç o k güç o l a b i l i r . T o -
ta l k o l o n a g a n g i i o n o z i s i k e n d i n i i n k o m p l e t dis ta l bar
sak t ıkanıkl ığı şekl inde gösterir . K o l o n ç o k kısa, he-
p a t i k ve s p l e n i k f l eksura lar yuvar lak laşmış o l a b i l i r . 
A g a n g l i o n o z i s enter-okol i t le b i r l i k t e o l d u ğ u n d a d i r e k t 
graf ide " p n ö m a t o z i s i n t e s t i n a l i s " görülür. B u bebek
le r in ka l ın laşmış ve ödemli mukozalar ı mültipl psödo-
p o l i p l e r i h t i v a ed r . E n t e r o k o l i t i l er ledikçe aganglio-
n i k kısım di la te o l u r ve k o l o n u n sınırları daha da dü-
zensiz leş ir . R e k t u m u n en geniş çap ıy la s i g m o i d i n en 
geniş çapı arasındaki o r a n bire eş i t v e y a büyükse 
" r e k t o s i g m o i d i n d e k s " n o r m a l d i r . H H ' d a b u o r a n bir
den azdır . Bu g ib i ö l ç ü m l e r y e n i d o ğ a n d a ve g e ç i ş ala
nı görülemeyen hasta larda faydalı o l a b i l i r . 

R e k t o s i g m o i d y ö r e d e sağlam b a r s a k t a n hasta bar-
sağa geç i ş bölgesi ve r a d y o o p a k m a t e r y a l i n atı l ışının 
g e c i k m e s i g ib i d iagnost ik bulguların b i r l i k t e görülme
s i , bu bulguların tek başlar ına bulunmalar ından daha 
anlamlıdır (12 , 14) . Aynı şek i lde g e ç i ş bölgesinin ge
n i ş l e m e y e n segment ve distandü barsak la b i r l i k t e gö
rülmesi d e H H için spes i f ik k a b u l e d i l m e k t e d i r (8) . 

R a d y o l o j i k m u a y e n e sırasında ia t ro jen ik k o l o n 
v e y a r e k t u m p e r f o r a s y o n u h e m e n her z a m a n sakınıl
ması gereken bir k o n u d u r . Özel l ikle yenidoğanlarda 
buna ç o k d i k k a t e d i l m e l i d i r (11) . 

2 . A n o r e k t a l m a n o m e t r i : 

M a n o m e t r i k ç a l ı ş m a l a r H H ' d a m o t o r c e v a p t a k i 
k a r a k t e r i s t i k değiş ikl iği o l d u k ç a e m i n ve doğru ola
rak gösteren n o n - i n v a z i v b i r tanı y ö n t e m i d i r . N o r m a l 
b e b e k le r d e r e k t u m d i s t a n s i y o n u i n t e r n a l a n a l s f i n k t e 
r i n gevşemesine , e k s t e r n a l anal s f i n k t e r i n ise k o n t r a k 
s i y o n u n a sebep o l u r . B u n a karşın HH'l ı hastalarda 
bunların i k i s i n i n d e kası lmasına y o l a ç a r . K r o n i k 
k o n s t i p a s y o n l u hasta larda herhangi b i r s f i n k t e r yanıt ı 
elde e d e b i l m e k iç in r e k t a l b a l o n u n d a h a faz la geri lme
s i g e r e k e b i l i r . N o r m a l i n t e r n a l s f i n k t e r d a k i k a d a 10-
13 aralıklı r i t m i k kası lmalar gösterir . A g a n g l i o n i k has
tanın s f ınkter i ise d a k i k a d a 5-16 o l a r a k hesaplan, n 
devamlı ritı l i k k o n t r a k s i y o n l a r o l u ş t u r u r . 

R e k t u m u n b a l o n l a ger i lmesine iç ve dış anal 
s f i n k t e r l e r i n cevabı , m i k r o b a l o n l a r ve m i k r o k a t e t r - r l e r 
taraf ından be l i r l enerek ç o k kanallı d i r e k t yazıcı b ir 
k i m o g r a f ile k a y d e t t i r i l i r . İ ş l e m d e n ö n c e b e b e k ' » r 
har iç bütün hasta larda r e k t u m s e r u m f i z y o l o j . . : lav
manlar ıy la boşal t ı l ı r ve hasta sedatize e d i l i r . Söndü 
rülmüş d u r u m d a k i r e k t a l b a l o n ve kate ter , hasta yüzü
k o y u n v e y a s o l y a n ı n a y a t a r k e n s o k u l u r . D a h a sonra 
b a l o n h a f i f ç e ş iş ir i lerek bir yüksek bas ınç bölgesine 
u laş ıncaya kadar 1-2 cm geri çeki l i r . Yüksek basınç 
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Şekil-3. Şişirilmiş balonun rektumdaki konumu 

bölgesi e lde edi ld iğ inde , b a s ı n ç p r o b u s ıkıca t u t u l a r a k 
a n o r e k t a l r e f l e k s i n varlığı v e y a y o k l u ğ u , b a l o n u n 
7-12 s a n i y e l i k sürelerle i n t e r m i t t a n o larak ş iş i r i lme-
s iy le araşt ır ı l ır . R e k t a l b a l o n a v e r i l e n hava miktar ı 
hastanın yaş ı , b a l o n u n b o y u t u v e r e k t u m d i s t a n s i y o -
n u n u n derecesine göre ayarlanır . Bütün hasta larda 
küçük m i k t a r l a r d a n başlanıp şır ıngada b a l o n gerilme

sine karşı d i r e n ç hissedi lene kadar artırı l ır (18) ( Ş e 

k i l - 3 ) . 

A n o r e k t a l re f leks in var l ığ ı -yokluğu göster i lme
d e n ö n c e b u n u sağlayacak o l a n i n t e r n a l ana l s f i n k t e -
r i n n o r m a l o l u p o lmadığı araşt ı r ı lmal ıdır . K a r a k t e r i s 
t i k r i t m i k kontraks iyonlar ın d a k i k a d a 4-18 arasında 
ve i n t r a l u m i n a l basıncın 10 cm s e r u m f i z y o l o j i k t e n 
yüksek olması ye ter l i i n t e r n a l anal s f i n k t e r işlevini 
gösterir (2, 13) ( Ş e k i l - 4 ) . 

Schuster ve arkadaşlarının öncülüğünü yapt ığ ı 
a n o r e k t a l m a n o m e t r i günümüzde d a h a da basi t leşt i 
r i lmiş v e b i r ç o k m e r k e z d e r u t i n i n c e l e m e y ö n t e m l e r i 
arasına girmişt i r . B u k o n u d a ç a l ı ş a n b i r ç o k araş t ı rma
cılar r e k t a l m a n o m e t r i n i n , HH'n ın teşhis i ve özel l ikle 
ayırıcı tanısı i ç in ç o k güvenilir, n o n - i n v a z i v b i r ta rama 
test i o lduğunu i ler i sürmektedir ler (8 , 17) . H o l z 
schne ider ve arkadaşları n o r m a l a n o r e k t a l re f l eks geli
ş iminin hayat ın 1 2 . gününde t a m a m l a n d ı ğ ı n ı , b u n d a n 
dolayı m a n o m e t r i k a n l a m t a ş ı y a n r e f l e k s y o k l u ğ u n u n 
a n c a k b u n d a n sonra tanısal değeri o lab i leceğ in i i l e r i 
sürmüşlerdir (11) . T a m a t e ve arkadaşlar ı ise y e n i d o -
ğan ve prematürelerde re f leks bulunmas ındaki yeter
sizliğin t e k n i k p r o b l e m l e r e bağlı o labi leceğini ve 
gangl ion hücresi immatüri tes inin o lmadığ ın ı savun
muşlardır (17) . N i t e k i m B o s t o n v e S c o t t , y e n i d o ğ a n -
larda sepsis, h i p o k s i ve h i p o t e r m i g i b i d u r u m l a r har i 
c i n d e doğru s o n u ç l a r e lde e tmiş le rd i r . Y i n e aynı has
taların k l i n i k durumları düzelt i ldiğinde i n t e r n a l ana l 
s f i n k t e r k o n t r a k t i l i t e s i n o r m a l e dönmüştür (2) . 

! P a o 

Şekil-4. Manometrik çalışmanın şematik görünümü 
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Şekil-5. Biopsi forsepsi 

3 . R e k t a l b i o p s i : 

G a n g l i o n y o k l u ğ u v e k a l ı n l a ş m ı ş , m y e l i n s i z s in i r 
l i f l e r i n i n varlığının y e t e r l i b i r r e k t a l b i o p s i i le h i s t o l o 
j i k o la rak göster i lmesi , HH'n ın kes in tanısını k o y d u 
r u r . Günümüzde r e k t a l b i o p s i çeş i t l i şeki l lerde yapıl
m a k t a d ı r 

3 . 1 . P u n c h ( ıs ı rma) b i o p s i s i : S h a n d l i n g tarafın
dan gel iş t i r i lmiş p r a t i k b i r y ö n t e m d i r . Bas i t b i r b i o p s i 
f o r s e p s i y l e denta t ç izginin 1 c m p r o k s i m a l i n d e n m u 
k o z a v e s u b m u k o z a k a p s a y a n küçük b i r r e k t u m par
çası koparı l ır ( Ş e k i l - 5 ) . Lümen i ç i n e k o n a n b i r vaze-
l i n l i t a m p o n l a k a n a m a k o n t r o l ü yapıl ır . B i r ç o k araş
t ı rmacı bu t e k n i ğ i o l d u k ç a güvenilir b u l m a k t a ve 
ö n e m l i k o m p l i k a s y o n l a r d a n u z a k g ö r m e k t e d i r . G e n e l 
anestezi ve ö n e m l i b i r barsak hazırl ığı g e r e k t i r m e m e s i , 
b u y ö n t e m i n diğer üstünlüklerindendir (16 ) . 

3 . 2 . S u c t i o n (emme) b i o p s i s i : Hastanın özel o l a 
rak hazır lanması gene l l ik le g e r e k s i z d i r . B i r r e k t a l m u a 
yene ve s i g m o i d o s k o p i , b i o p s i y e u y g u n genişl iği sağ
l a m a k i ç in i l k yapı lacak iş t i r . B i o p s i ağrısız o lduğun
dan anestezi g e r e k m e z . A n u s c ivarındaki m u k o z a ç o k 
hassas o lab i l eceğ inden denta t ç izginin en az 3-4 cm 
p r o k s i m a l i n d e n b i o p s i a l ınması tavs iye e d i l i r . 

E m m e b i o p s i s i i ç in gelişt ir i len R u b i n , H e i n k e l , 
T r u e l o v e - S a l t v e N o b l e t t tüpleri h e m e n h e m e n aynı 
prens ip le ç a l ı ş m a k t a d ı r . B u n l a r d a n R u b i n tüpü iste
n e n uzakl ık tan kör lemes ine b i o p s i a l m a k iç in k u l l a 
nılır. Diğerleri ise s i g m o i d o s k o p i ç inden ve d i r e k t gö
rüş a l t ında m u k o z a y a uygulanır . B i o p s i kapsülü iste
n e n uzakl ıkta m u k o z a y a yaklaş t ı r ı l ınca 5 0 m l ' l i k b i r 
en jektör le m a n o m e t r e d e 2 5 c m s e r u m f i z y o l o j i k ba
s ıncına u laş ı lana k a d a r e m m e iş lemi yapıl ır . B u şeki l 
d e b i r k a ç saniye t u t u l d u k t a n s o n r a s i l i n d i r i k b ı ç a k 
kapatı l ır ve alet geri çek i l i r ( Ş e k i l - 6 ) . 

E m m e b i o p s i s i n i n baş l ı ca k o m p l i k a s y o n l a n o l a n 
k a n a m a v e p e r f o r a s y o n s o n derece n a d i r d i r . İ ş l e m d e n 
sonra u z a m ı ş r e k t a l ağrı ve t e n e z m " p n e u m a t o s i s 
cys to ides i n t e s t i n a l i s " gel iş imine bağlı o l a b i l i r . R e k t a l 
b i o p s i y i t a k i b e n l a v m a n y a p m a n ı n p e r f o r a s y o n r i s k i 
n i art ıracağı hat ır lanmalı v e b a r y u m lavmanlı m u a y e -

Şekil-6. Suction biopsi uygulaması 

ne r e k t a l b i o p s i d e n ö n c e v e y a 3-4 gün s o n r a yapı lma
lıdır (1) . 

3 . 3 . T a m d u v a r kal ınl ıkh c e r r a h i b i o p s i : G e n e l 
anestezi a l t ında v e hasta l i t o t o m i p o z i s y o n u n d a i k e n 
yapıl ır . A n u s d i la te e d i l d i k t e n sonra m u k o z a - k a s ör
neği " e n b l o c k " h a l d e r e k t u m a r k a duvarından, den
tat ç izginin 1-2 cm üzerinden al ınır . S o n r a k r o m e kat-
gütle m u k o z a d e f e k t i d i k i l e r e k h e m o s t a z sağlanır . B u 
t e k n i k l e al ınan örnek r e k t u m u n bütün hatlarını kap
sadığından k o n u d a y e t e r i n c e d e n e y i m k a z a n m a m ı ş 
b i r p a t o l o g u n bi le t eşh i se ulaşması ko laydır (1 , 16 ) . 

3 . 4 . H i s t o ş i m i k a r a ş t ı r m a l a r : P r e g a n g l i o n i k sem
p a t i k ve bütün p a r a s e m p a t i k f i b r i l l e r i n s in ir -kas bi leş-
k e s i n d e k i n ö r o t r a n s m i t t e r i o l a n a s e t i l k o l i n ' i n m e t a b o -
l i k e n z i m i o l a n a s e t i l k o l i n e s t e r a z , HH'l ı hasta larda 
a g a n g l i o n i k segment in m u k o z a v e s u b m u k o z a s ı n d a 
n o r m a l e göre 2-3 defa d a h a yüksek değer lerde b u l u 
n u r . B u d a i n d i r e k t o la rak k o l i n e r j i k h i p e r a k t i v i t e y i 
g ö s t e r m e k t e d i r (5, 6 ) . A y r ı c a HH'lı b e b e k ve ç o c u k 
ların e r i t r o s i t l e r i n d e de a s e t i l k o l i n e s t e r a z a k t i v i t e s i n i n 
a g a n g l i o n i k s e g m e n t i n varlığı ve uzunluğuyla orantı l ı 
o la rak yüksek o lduğu o r t a y a k o n m u ş t u r (19) . A n c a k 
H a m o u d i v e arkadaşlar ı a s e t i l k o l i n e s t e r a z r e a k s i y o n u 
n o r m a l o l a n örnekler in H H iç in tanısal değerde o l d u 
ğ u n u , b u n a karşı l ık n o r m a l b i r örneğ in HH'nı ekarte 
e t m e d i ğ i n i göstermiş lerdir (4) . 
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Baryum lavmanlı gıafi ve anorektal manometri 

Basınç düşmesi y o k 

Emme ve ısırma biopsisi 

• Histoloji 
* Asetilkolinesteraz araştırılması 
" Monoklonal antikor boyaması 

Yeterli rektoarıal 
refleks 

Tablo — 1 

Tanı Yöntemlerinin Karşılaştırılması 

Ganglion hücresi yok 
Yüksek asetilkolinesteraz 
aktivitesi 

Cerrahi biopsi 

Ganglion hücresi yok 

i. 
Kolostomı veya 
définitif cerrahi 

— Ganglion hücresi var 
— Alçak asetilkolinesteraz 

aktivitesi 

' Ganglion hücresi var 

Kabızlık *bı 
tedavisi erte 

Şekil-7, Tanı yöntemleri uygulama planı (Algoritm) 

3 .5 . M o n o k l o n a l a n t i k o r l a r d a n y a r a r l a n a r a k b o 
y a m a : S c a l l e n ve arkadaşlar ının yapt ığ ı araşt ı rmalar
da g a s t r o i n t e s t i n a l s i s temin m y e n t e r i k ve s u b m u k o z a l 
pleksuslar ımn gangl ion hücreleri ile spesi f ik o l a r a k 
r e a k s i y o n veren bir m o n o k l o n a l a n t i k o r gel iş t ir i lmiş
t i r . B u a n t i k o r , n o r m a l k o l o n v e r e k t u m u n sirküler 
kas tabakas ı b o y u n c a u z a n a n a k s o n a l a n t i j e n ile reak
s i y o n v e r i r . B ö y l e c e g a n g l i o n hücreleri ve a k s o n l a r bo
yanır . HH'lı ö r n e k l e r d e b o y a n a n a k s o n d e m e t l e r i n o r 
m a l k o l o n d a n a l m a n örnek lerdek inden sayı ve büyük
lük o l a r a k d a h a fazladır . HH'l ı örneklerdeki b o y a n -
m a y a n h i p e r p l a s t i k a k s o n d e m e t l e r i ise d a i m a sub-
m u k o z a d a d ı r (15) . K lück ve arkadaşlar ı ise aynı anda 
2 d e ğ i ş i k m o n o k l o n a l a n t i k o r k u l l a n a r a k bu hiper
p l a s t i k a k s o n d e m e t l e r i n i d e b o y a m a y ı başarmış lard ı r 
(7) . 

T A N I Y A G İ T M E 

Hastal ığın tanıs ına u l a ş m a k iç in kul lanı labi lecek 
çeş i t l i y ö n t e m l e r i n sırası ve t a n ı y a ulaşma planı aşağı
d a k i a l g o r i t m d e göster i lmiş t i r ( Ş e k i l - 7 ) . 

T A R T I Ş M A 

N i x o n v e arkadaşlar ının ç e ş i t l i ser i lerde yapt ık la
r ı karş ı l aş t ı rmalar , a n o r e k t a i m a n o m e t r i n i n o r t a l a m a 
tanı güvenliğinin % 85 o l d u ğ u n u o r t a y a k o y m u ş t u r 
(11) . A n o r e k t a l m a n o m e t r i n i n ç o k kısa segment H H 
tanıs ında b a r y u m lavmanlı g r a f i y e göre d a h a güvenilir 
o lduğu ve baş l ı ca faydasının varlığını isbat e t m e k t e n 
ç o k , H H ' n ı e l i m i n e e d e b i l m e s i o l d u ğ u kanısı yaygın
dır. N i t e k i m T o b o n v e S c h u s t e r m e g a k o l o n l u hastalar
dan o l u ş a n ser i l e r inde a n o r e k t a l m a n o m e t r i n i n güven
liğinin daha yüksek o l d u ğ u n u göstermiş lerdir (11) 
( T a b l o - 1 ) . 

Yöntem Tanı Güvenilirliği Yöntem 

H H İdiopatik megakolon 

Rektal biopsi % 9 5 % 100 
Anorektal manometri % 100 % 100 
Baryum lavmanlı grafi %80 %67 

B i z i m kanımızca d a a n o r e k t a l m a n o m e t r i i l g i l i 
m a l z e m e l e r e sahip o l a n üniteler iç in yararlı b i r tanı 
y ö n t e m i d i r . A n c a k y e n i d o ğ a n dönemin in i l k 14 gü
nünde ya lanc ı p o z i t i f ve yalancı negat i f sonuçlar ın 
elde e d i l e b i l m e s i , y ö n t e m i n b u d ö n e m d e k i önemli 
b i r dezavanta j ıdır . 

Ü l k e m i z d e y e n i d o ğ a n kabızl ığı ve HH'nın y e n i 
doğan d ö n e m i n d e e r k e n tanısı , k o n u y l a i l g i l i h e k i m 
sayısının azl ığıyla orantı l ı o l a r a k geç ve güç o l m a k t a 
dır. A n t e n a t a l tanı y ö n t e m l e r i g e l i ş t i k ç e ve kadın-
d o ğ u m , ç o c u k hastal ıkları uzmanlar ı , neonata log lar 
v e ç o c u k cerrahlarının k o n u y a yak laş ımlar ı e r k e n tanı 
y ö n t e m l e r i üzerinde y o ğ u n l a ş t ı k ç a hastal ık b e l i r l e n i p , 
y e n i d o ğ a n dönemin in ö n e m l i ölüm n e d e n l e r i n d e n 
o l a n n e k r o t i z a n e n t e r o k o l i t o l u ş m a d a n v e k o l o n l a r d a 
aşırı d i l a t a s y o n m e y d a n a g e l m e d e n tanı kes in leşecek 
ve e r k e n k o r u y u c u ve t e d a v i e d i c i gir iş imlerde b u l u 
nulması mümkün hale g e l e c e k t i r . 

Y u r d u m u z d a hastal ığın gerek teşhis i , gerek ame
l i y a t yönlendir i lmesi sırasında ö n e m l i r o l o y n a y a n 
o l u m s u z f a k t ö r l e r arasında şunlar sayı labi l i r : 

1 . Cerrahın aldığı b i o p s i örneğin i köşe ler inden 
birer iğneyle b i r p l a t f o r m a y a y a r a k göndermesi , p a t o 
l o g u n b u örneğ in t a m a m ı n ı k a p l a y a n kes i t ler almasını 
sağ layacakt ı r . B u n a d i k k a t e d i l m e m e s i , preparat ın ba
z ı kıs ımlarının değer lendir i l ememes ine y o l a ç a r . 

2 . G a n g l i o n hücrelerinin tan ınmas ında d e n e y i m 
l i h e k i m l e r az sayıda ve b e l i r l i m e r k e z l e r d e d i r . 

3 . Y u k a r ı d a b a h s e d i l e n h i s t o ş i m i k ince lemeler 
ve m a n o m e t r i k ö l ç ü m l e r p e k az m e r k e z d e yapılabil
m e k t e d i r . 

4 . Ç o c u k r a d y o l o j i s i k o n u s u n d a u z m a n l a ş m ı ş 
h e k i m sayısının azl ığı , yanl ı ş p o z i t i f ve yanl ış negat i f 
r a d y o l o j i k değer lendirmelere y o l a ç a b i l m e k t e d i r . 

B u k o n u l a r d a s a r f e d i l e n ç a b a v e d i k k a t i n artırıl
ması b i r ç o k bebeğ i t o p l u m u m u z a kazandırabi leceği 
g i b i b i r ç o k l a r ı n ı da gereksiz ve t r a v m a t i z a n operas
y o n l a r d a n k u r t a r a c a k t ı r . 
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