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Nöronal intestinal malformasyonlar mor-
olarak, aganglionozis (Hirschprung 

hastalığı) ile başlıca intestinal nöronal disp
lazi (IND) ve hipoganglionozisin yer aldığı 

Hirschprung sendromlarından oluş
maktadır (Tablol). Ancak her iki grubu 
içeren kombine formlar görülebilmektedir. 
Bu malfonrıasyonlar öncelikle parasempatik 

iıı.ervasyonu ilgilendirmekle be
raber, bazı durumlarda sempatik ve vazoak-
tif intestinal ile ilişkili inervasyon da 

katılır Yalancı Hirschprung 
sendromları nöronal olmayan nedenlerle de 
gelişebilmektedir. 

T AE!LO 1: No m nal intestinal Malformasyonlan n Mor· 

lolojik Sınıflandırılmas 

2. intestinal Nöronal Displazi 

-tip A 

-tip B 

· iND benzeri lezyonlar 

3. Hipoganglionozis 

4 Malformasyonlar 

Konjenital Me· 

İntestinal nöronal malformasyonların kli·· 
nik olarak yapılabilmektedir. Bu derlernede 
klasik aganglionozis, intestinal nöronal disp
lazi, hipogangionozis ve diğer ilişkili !ez-

hakkında son gözden geçiril-
rnekte ve bu güncel ı~ığında intes-
ünal nöronal malformasyonlarm morfolojik 
ayıncı tanısı yapılmaktadır. 

HİRSCHPRUNG HASTAUGI 

(Aganglionozis, konjenil:al """·F•~'"~~ 

Bu submukozal 
ve myenterik (Auerbach) sinir pleksus

hücrelerinin 

yaşamın 5-7 haf
bir defekt 
bu 
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Resim 1: Myenterik (Auerbach) pleksusunda ganglion 
hücreleri X200 RHSC BN: 95-30R 

bu genin mutasyonlarınm patogenezdeld 
rolü tartışılmaktadır (3). 

ilk 3 ayda barsak tıkanınası 
(karında şişme, kusma, mekon

yum ve ile kar~l1Jl-ıza çıkar. 
Daha ileri yaşlarda, hatta kro
nik kabızlık temel 
5000 canlı doğumda ve erkeklerde 
daha sıktır. Ender olarak ailesel olguler bil
diriliniştir Bu hastalığın intestinal malro
tasyonlar, kolonik atrezi ve imperfore anüs 
gibi diğer malformasyonlarla ya da Down 
sendromu ve VVaardenburg sendromu (pig
mentasyon anomalileri ve sensarinöral 
sağırlık) gibi bir dizi hastahkla birlikteliği 
bildirilmiştir olarak %90 ol-
guda distal mikrokolon ve dilate 

segmentin görülmesi yar-
ancak tutulum seviyesi genişle

tanıya katkısı azalır. 

hastalığı, 

seviyeye sınıflandmhr: 

1- Sınırlı segment: Görülme oranı %75'tir. 
Anal irıternal sfinkter, rektum distal sigmoid 
kolon tutulur. 

2- Uzun segment (subtotal %15 
oranında görülür. Ek olarak transvers kolon 
da tutulmuştur, 

3- Total kolonik v~,A~L"'"" 
%5 V.l>,;CULta 

-Wilson send
hıtulmuştur. 

4- Kısa-ultra kısa segment: %4 rw:wunrı 

internal anal sfinkter ve distal rektumu içeren 
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3 cm uzunluğ<.mda dar bir alan tutulmuştur. 

5- Zonal (skip) segment: Varlığı tartış
malı seyrek görülen bir lezyondur. Tüm 
kolon tutulmasına karşın, transvers kolonu
nu inervasyonu normaldir. CMV enfeksiyo
nuna bağlı lokal ganglion hücre harabiyeti 
sonucu geliştiği düşünülmektedir (1). 

Histopatolojik tanısı için submukozal as
pirasyon ya da tüm duvarı içeren uzunla
masına rektal biyopsi yapılır. Bu iki yöntem
den hangisüün seçileceği :nlerkezden merke
ze değişmektedir. Subınukozal biyopsinin 
pektinat çizginiı< 2-3 cm yukansınd.:m alın
ınası önemlidir. Böylece bu çizginin 1 cm 
yukarısına kadar var olan fizyolojik hipo
ganglionik segmentin, ultrakısa segment tip 
ile karışması önlenir. Submukozal biyopsile
rin tam kat biyopsiye kıyasla bazı sakın
caları vardır. Birincisi submukozal ganglion 
hücreleri daha az yoğ;unluktadır. Bu nedenle 
yokluğunu kabul etmek için en az 50 kesite 
ihtiyaç duyulacağından frozın incelemelerde 
pratik değildir. İkincisi bu gaglion hücreleri, 
özellikle yenidağari döneminde yeterince 
olgun olmadıkları daha zor seçilir. Bu 
olgun olmayan ganglion hücreleri, sitoplaz
malan az nükleusları koyu ve nükleolusları 
belirsiz olmaları, yanısıra pleksuslarm 
dışarısında izole ya da kümeler halinde bu
lunmaları ile tanmabilirler. Tüm duvarlan 
içeren longitüdinal biyopsi genel anestezi 
altmda alınmasuı.a karEgın, genellikle 3-4 seri 
kesit yeterli olduğundan frozm için avantaj 
oluEgturmaktadırlar (Resim 2). 

Histakimyasal teknikler histopatolojik 
tanıda oldukça spesifik sonuçlar vermekte
dir. enzimatil< histoldmyasal boyalar 
içerisinde asetil kolinesteraz (Karnovsky
Roots) yöntemi 10 dakika hızlı sonuçlar 
verebilmektedir (7). Bu yöntem ile olgularm 
büyük bir kısmında, gerek lamina propria 
ve ınusku~er mukozada, gerekse submuko·
zada hipertrafik nonmyeliııize sinir fibrilleri 
gösterilebilmektedir (Resim 3). Ancak bu 
noktada ultrakısa segment tipinde sinir fib
rillerinin hipertrofik olmadığı, yenidoğan 
dönemiı1de yalancı negatif ve intestinal 
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Resim 2: Frozırı kesitte myenteril< (Auerbach) plek· 
susunda ganglion · hücrelerinin yokluğu ve hipertrafik 
sinir fibrilleri X200 büyükime RHSC BN: 94-808. 

Resim 3: Asetil kolinesteraz boyası ile gösterilen lamina 
propria ve· subrnukozada hipertmik non-myelinize sinir 
fibrilleri X400 büyü!me. RHSC Bl\!: 94-808. 

nöronal displazili olgularda yalarıcı pozitif-
liğin görülebileceği unutulmamalıdır. 

İmı_mohistoldmyasal olarak ganglion hücre
leri NSE (nöron spesifik enolaz) ile, hem 
sinir fibrilleri hem de ganglion hücreleri S-
100 ile gösterilebilirler. 

Hirschprung hastalığının cerrahi tedavi 
yöntemi merkezden merkeze değişmektedir. 
Temel hedef aganglionik segmentin rezeksi
yonu ve nonnal inerve olan distal segmentin 
iç segmente birleştirilmesidir. Cerrahinin 
başansı ve prognoz, erken tanı ve tedaviye, 
malformasyonun tutulum seviyesine, perfo
rasyon ya da enterokolit gelişimine bağlıdır. 
Enterokolit gelişmi ya nekrotizan enterokolit 



J SSK TEPECiK HOSP TURKEY 1996 VoL 6 No. 3 

tablosu, ya da daha geç dönemde lenfo
nodüler diversiyon koliti şeklinde gözlenir, 

İntestinal Nöronal Di§plazi 

kez 1971 yılında Meier-Ruge tarafın
dan tanımlanan nöral kabarcığın ender gö
rülen gelişin1.sel ve neoplastik anamalisi 
olmasına karşın, varlığı ve geçerliliği konu
sunda tartışmalar sürmektedir (8). Tedavi 

net değildir. 

İntertinal nöronal displazi..rün (İND) 
çeşitli tipleri tanımla..cmıştır: 

1- İND A: döneminde akut 
spastik kolon ve cuu.cıu1."'
lan ile karşımıza çıkan ender görülen 
tablodur. Myenterik pleksusun hipoplastik 
ve aplastik inervasyonu ile karakterizediL 
Mukoza) biyopsilerde genellikle 
ve yangısal bulgulan görülmesine karşın, 

submukozal pleksus nor.f!laldir. 

2- İND tip B: en sık görülen izole bir 
durum olabileceği gibi, Hirshprung 
ya da kolmuk striktürler gibi obs-trüktif intes
trnal patolojiler eşlik edebilir. 
benzer klinik bulgular yanısıra, daha 
çocuklarda konstipasyon belirgindir. Yaygın 
formuna megakistH::-Mikrokolon-intestinal 
hipoperistaltizm sendromu denir. 

Klasik bulgulan Hi-
perplastik submukozal ganglionlar (gangli·" 
on hücreleri genelde normalden küçük ve 
bir pleksusu içinde sayıları 7'den fazladır), 
dev submukozal ganglion lamina 
propriada ganglion hücreleri ve 
artmış asetil esteraz aktivitesi 
Bu olanı hi

hücrele-

Benzeri Lezyonlar: Bu in-
testinal nörofibromatosis Recklinhau· 
sen ve ganglionöromatozis 

dahildir. 

Hipoganglionozis 

hipoga..'1glionik ve 
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Resim 4: intestinal nöronal displazi tip B'de ektopik ve 
hiperplastik submukozal ganglion lıücreleri X200 
büyütme RHSC BN: 94·297. 

hastalığında 1-2 cm uzun
cerrahi sınır 

görülür 
ganglion hücresi sayısı 
sağlanmış değerler bulunmamaktadır. 

ca bu durumda sinir fibrilleri sayıca arhnış 
ya da azalmış olabilir. 

Diğer Hirschprung Hastalığı Benzeri 

Kronik idyopatik intestinal psödoobst
ruksiyonların en sık nedenleri arasında aile-
sel boş myopatisi yer alır. Bu durum-
da tabakada dejenerasyon ve fib-
rozis vardır. Diğer nedenler arasında neo-
natal kısa sol kolon lipid 

ldstik fibrozis ve sistinozis 

SONUÇ 

ile 
bölgesel insidanslarımız net olarak 
mekte, ancak bu antitenin 
kesin tanısı için inceleme ge~ 
rekmektedir. inceleme ayrıca, 

veren intestinal nöronal displazi 
da tanısında 

bu 
V~'C'-H·"-":H1 et-
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