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Hirschsprung hastaliginda kontrasth lavman
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Kontrastli lavman, Hirschsprung hastaligi (HH) tanisinda
ilk kullamilan yontemdir. Ancak, HH tanisinda tek basina
giivenilir degildir. Yontemin, ozellikle yasanun ilk ayinda
HH’min saptanmasinda, uzun segment HH ve total kolonik
aganglionozis tamisinda stnirlamalart mevcuttur. Kontrast-
It lavman, HH min tamisindan ¢ok, aganglionik segmentin
proksimal seviyesinin ongoriilmesini saglaywp cerrahi plan-
lamaya yardimci olabilir; ayrica, HH ayiwrict tanisina giren
diger hastaliklarin aywt edilmesini saglayabilir.

Anahtar kelimeler: Hirschsprung hastaligi, aganglionozis,
kontrastli lavman

Abstract
Contrast enema in Hirschprung’s disease

Contrast enema is the primary diagnostic method for Hirsch-
sprung disease (HD). However, it alone is not reliable enough
for the diagnosis of HD. The method has some limitations in
detecting HD in the first month of life and in diagnosing long
segment or total colonic aganglionosis. Contrast enema may
be more helpful to predict the proximal level of the agang-
lionic segment, so that it facilitates the surgical planning,
rather than diagnosing the disease, and moreover it may be
useful in the differential diagnosis of HD.

Keywords: Hirschsprung disease, aganglionosis, contrast
enema

Giris

Hirschsprung hastaligi (HH), distal bagirsagin agang-
lionozisi ile karakterize konjenital bir hastaliktir. Ye-
nidogan donemindeki bagirsak tikanikliklarinin yak-
lagik %15-20’sinden sorumludur; HH olan olgularin
%80°’ni de yenidogan doneminde bulgu verir. HH
tanist icin en cok kullanilan yontemler: Kontrastl
lavman (KL), anorektal manometre ve rektal biyop-
sidir. Bu yontemler i¢inde KL, en diisiik duyarlilik ve
ozgiilliige sahip olmasina ragmen, HH siiphesi bulu-
nan her hastada hemen her zaman uygulanmaktadir
™, Bu makalede, HH’inda KL teknigi, yorumlanmast,
avantajlar1 ve dezavantajlari ile birlikte smirliliklart
literatiir bilgileri 1sinda tartigilacaktur.

Kontrasth lavman teknigi

Kontrastli lavman i¢in hastanin a¢ birakilmasina
gerek yoktur. Oral ya da rektal bagirsak temizligi,
yakinlarda yapilmig rektal tuse veya rektal biyopsi,
radyolojik yorumu bozabilir; bu nedenle, tetkik on-
cesi yapilmamalar: onerilir. Herhangi bir laksatif uy-
gulamasi en az 1-2 hafta 6nceden kesilmelidir. Rektal

tuse veya rektal biyopsi yapilmigsa, KL en az 48 saat
ertelenmelidir. Ancak, biiyiik ¢cocuklarda rektal tuge,
radyolojik bulgular kii¢iik ¢ocuklarda oldugu gibi
etkilemez.

Kontrast madde uygulamadan Once, supin pozis-
yonda karnin 6n-arka radyografik incelemesi yapil-
malidir. Ozellikle yakin zamanda yapilmis biyopsi
Oykdisti varsa, perforasyon olasiligini dislamak igin,
erekt pozisyonda ya da sol lateral dekiibit veya su-
pin pozisyonda horizontal 1sin radyografisi elde
edilmelidir.

Kontrast madde olarak genellikle baryum kullanil-
maktadir. Ancak, 6 aydan kiiciik cocuklarda suda eri-
yen (iyotlu) kontrast maddeler kullanilabilir; izotonik
veya izoosmolar konsantrasyona gelinceye kadar di-
liie edilmeleri onerilir. Ozellikle yenidogan dénemin-
de suda eriyen izoosmolar kontrast maddeler tercih
edilmelidir; hiperosmolar olanlar bagirsak liimenine
su ¢ekilmesine neden olup, bagirsak distansiyonunu
artirir. Baryum da, mekonyum ileusu gibi diger tika-
niklik nedenleri i¢in ve perforasyon olasiliginda, uy-
gun bir kontrast madde degildir. Kabizlik nedeniyle
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aragtirtlan daha biiyiik cocuklarda, tipik olarak bar-
yum kullanilir.

Tetkikte kullanilacak kateter balonsuz olmalidir;
yumusak ve c¢ocuk boyutuna gore kiiciik kateterler
tercih edilir. Kateterin ucu rektuma yerlestirilir; ye-
nidoganlarda miimkiin oldugunca eksternal sfinktere
yakin olmalidir. Katerter bant ile kalgalara fikse edilir.
Kontrast madde yer ¢ekiminin etkisiyle kolonu dol-
durur. Kontrast madde uygulamasi, yan veya 6n-arka
projeksiyonlarda, floroskopik kontrol altinda yapilir.
Rektosigmoid bolge ozellikle yan projeksiyonda ve
erken dolumda degerlendirilmelidir.

Konvasiyonel yontemde tiim kolon kontrast madde
ile doldurulmaktadir. Ancak, gec¢is zonu goriiliirse
tim kolonu kontrast madde ile doldurmadan tetkik
sonlandirilabilir. Rektum ve sigmoid kolon normal
veya dilate goriintiyorsa ve proksimal kolon orantisiz
bir sekilde genis degilse o zaman da tiim kolonu opa-
sifiye etmeye gerek kalmayabilir.

Bagirsaklardan kontrast madde bogalmasini deger-
lendirmek icin 24 saat gectikten sonra radyografi (24
saatlik ge¢ radyografi) alinabilir.

Kontrasth lavmanin yorumlanmasi

Kontrastli lavmandan 6nce hastalarin karin radyog-
rafisinin yapilmasinin nedeni; bagirsak gaz dagilimi-
n1, bagirsak distansiyonunu, bagirsak tikanikligini,
kolondaki feces miktarini, vertebral kolondaki anor-
mallikleri ve kalsifikasyonlar1 gérmek, perforasyonu
diglamaktir (Resim la). Yenidoganda normalde tenia
koliler iyi gelismemistir, miiskiiler gelisimin de ye-
tersiz olmasi nedeniyle duvarlar incedir, haustralar az
oldugu i¢in kolon duvarlari diiz goriiniir; bu nedenler-
le, ince bagirsak ile kalin bagirsak ayrimi giictiir .

Hirschsprung hastaliginda, bagirsak tikanikligina
bagli hava-sivi seviyeleri ve gazla genislemis bagir-
sak kisimlari goriilebilir @¥. Yenidogan doneminde
karin radyografisinde, distal bagirsak tikanikligr ile
uyumlu goriiniim izlenir. Pron pozisyonda horizon-
tal 151n radyografisi alinirsa, bagirsak atrezilerinden
farkli olarak genellikle rektumda gaz goriiliir. An-
cak, gazla dolu rektum daha proksimaldeki bagirsak
segmentlerinden daha kii¢iik kalibrasyondadir. Daha
biiylik cocuklarda ise, radyografide bagirsak tikanik-
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Resim 1. Dokuz haftalik hasta. a. Supin pozisyonda elde edi-
len on-arka rontgenografide, hava ile genislemis bagirsak
segmentleri goriiliiyor. Segmentlerin dagilimi, distal bagir-
sak tikamkhgini temsil ediyor. b. Kontrasth lavmanda, ters
rektosigmoid indeks ve rektosigmoid yerlesimli gecis zonu
(ok) izleniyor.
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lig1 bulgulart yoktur. Siddetli kabizliga bagli olarak
fecesle dolu kolonda belirgin dilatasyon izlenir.

Kontrastli lavmanda HH lehine degerlendirilebilecek
en onemli iki bulgu, ters rektosigmoid indeks (RSI)
ve gecis zonu (GZ) varhigidir (Resim 1b). Bunlarin
disinda daha az 6neme sahip diger tanisal gostergeler,
aganglionik segmentte diizensiz kasilmalar, spazm,
mukozada kaldirim tas1 goriintiisii, mukozal diizen-
sizlik ve bagirsak duvarinda testere disi goriiniimiidiir

Resim 2. Yedi aylik hasta. Kontrasth lavmanda, ters rekto-
sigmoid indeks ve rektosigmoid yerlesimli gecis zonu (ok)
izleniyor. Aganglionik segmentte, diizensiz kasilmalara bag-
I1 kontur diizensizligi dikkati cekiyor.

/'//.

Resim 3. Yenidogan. Rektosigmoid gecis zonu bulunan has-
tada, aganglionik segmentte disritmiye bagh testere disi sek-
linde duvar diizensizligi (oklar) goriiliiyor.

(Resim 2-4). Diizensiz mukoza, enterokoliti telkin
eder.

Rektosigmoid indeks, kolon kontrast madde ile tam
olarak dolduktan sonra Olciilen rektumun en genis
capinin sigmoidin en genig capina boliinmesiyle elde
edilir @. Rektum ¢ap1 6l¢iimii, 3. sakral vertebra sevi-
yesinin altinda, en genis yerden yapilir © (Resim 5).
Olgﬁmler, kolonun longitiidinal aksina dik, transvers
Olclim seklindedir. Bu indeks normalde 1 veya 1’in
iizerindedir (=1); 1’in altinda olmasi, ters RST ola-
rak adlandirilir. GZ'nu saptamak igin RSI’e nadiren
gereksinim duyulur; uzun segment HH’inda da RSI
yaniltict olabilir.

Gegis zonu, kontrast maddenin retrograd olarak kolo-
nu doldururken, genis olmayan bir segmentten genis
bir segmente gegmesi, yani kolonda agikar bir ¢ap
degisikligi ortaya ¢ikmasidir @9, Tipik olarak agang-
lionik segmentin ¢ap1 dardir, kasilmistir ve spazmo-
diktir; anormal inervasyona bagli olarak aperistaltik
kontraksiyonlar sonucu duvari testere digi gibi dii-
zensizlik gosterebilir. Ganglion hiicresi iceren daha
proksimaldeki segment ise genistir. Aganglionik seg-

Resim 4. Yenidogan. Rektosigmoid gecis zonu (ok) bulunan
hastada, gecis zonu proksimalinde, mukozal kaldirim tagi
goriiniimii.
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Resim 5. Rektosigmoid indeks. Kolon kontrast madde ile
tam olarak dolduktan sonra, rektumun en genis capi 3. sak-
ral vertebra (S3) seviyesinin altindan é6l¢iiliir. Sigmoidin de
en genis yeri belirlendikten sonra cap o6lciimii yapilir. Rek-
tum icin elde edilen deger, sigmoid icin elde edilen degere
boliiniir.

mentin uzunlugunu cm olarak belirlemek neredeyse
imkansizdir . Bu nedenle, standart anatomik kesim-
lere (rektosigmoid, sigmoid ve inen kolon, splenik
fleksura, transvers kolon, hepatik fleksura, ¢ikan ko-
lon ve ¢cekum gibi) gore GZ lokalize edilebilir ©.

Mikrokolon, total kolonik HH’1n bir bulgusu olabilir.
Mikrokolon icin herkes tarafindan kabul edilen bir
standart yoktur. Bazi yazarlar, kolon kontrast madde
ile tam olarak doluyken tiim kolonun en genis capinin
1 cm’den az olmasini, bazilart da, bu ¢apin verteb-
ra pedikiilleri arasindaki mesafeden veya iist lomber
vertebra korpusu yiiksekliginden daha kisa olmasini
kriter olarak benimsemektedir *#9.

Soru isareti ya da virgiil seklinde kolon goriiniimii
de, total kolonik HH nin bir bulgusu olarak tarif edil-
mistir @. Soru isareti veya virgiil seklinde kolon, kisa
goriinen kolonda, hepatik ve splenik fleksuralarin yu-
varlak olmasi seklinde tarif edilmektedir 19, Diger bir
tarif de, kontrast madde ile tam olarak doldurulmusg
kolonda, distale dogru kolon ¢apinin devamli olarak
daralmasidir V.
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Yirmi dort saatlik ge¢ radyografide, kontrast madde-
nin bosalmasinin degerlendirilmesi tani igin kulla-
nilabilir. Inen kolon proksimalinde kontrast madde
kalmasi pozitif kabul edilir. Apendiks i¢inde kont-
rast madde varlig1 veya yoklugu, degerlendirmede
anlamli bir kriter degildir. Baz1 yazarlar ise seviye
bildirmeksizin, kolonda anlamli miktarda baryum
kalmasint HH i¢in pozitif kabul etmektedir ?. Geg
filmler, yenidogan doneminde, 6zellikle de total ko-
lonik HH’1nda yararli olur. Kabiz11g1 olan daha biiyiik
cocuklar da ise nadiren ise yarar ©,

Enterokolit, HH’nin bir komplikasyonudur. Karin
radyografisinde bagirsak luplarinda dilatasyon, spaz-
ma baglh diizensiz kontur, mukozal kesinti ve iilser
saptanabilir. KL endike degildir; yapilirsa spazm ve
iilserler goriilebilir.

Tartisma

Kontrastli lavman, HH tanisinda en yaygin olarak
kullanilan yontemlerden birisidir. Aynm1 zamanda,
GZ’nu gosterdigi icin cerrahinin planlanmasinda da
onemlidir . HH tamisinda duyarliligi %70, 6zgiil-
liigii %83 olarak bildirilmistir *9. Diger tanisal test-
ler olan anorektal manometre ve biyopsiye kiyasla,
duyarliligi ve ozgiilliigii diisiiktiir. Ancak, pek cok
merkezde baglangi¢ tarama yontemi olarak kullanil-
maktadir. Ozellikle yenidoganlarda; mekonyum tikag
sendromu, mekonyum ileusu, atrezi ve stenoz gibi
distal bagirsak tikanikligina neden olan patolojilerde,
klinik semptom ve bulgular ¢ogu kez HH ile benzer-
dir. KL yapmanin amaci, distal bagirsak tikanikligi-
nin tiim olas1 sebeplerini degerlendirmektir.

Hirschsprung hastalarinin %80’inde kisa segment HH
vardir; yani gecis zonu rektosigmoid bileskede veya
daha distalinde yer almaktadir ®. Uzun segment HH
ise, aganglionozisin rektosigmoid kolon proksimaline
veya splenik fleksura proksimaline uzanmas: seklin-
de tarif edilmektedir "?. Hirschsprung’lu hastalarin
yaklasik %10-15’inde uzun segment ve %35-13’{inde
total kolonik aganglionozis bulunmaktadir 519,

Kontrastli lavmanda, HH’nin tanisal bulgulari: GZ,
ters RSI, aganglionik segmentte diizensiz kontraksi-
yonlar ve spazm, mukozal diizensizlik ve kaldirim tas1
mukoza, bagirsak duvarinin testere disi goriiniimii ve
bagirsaklardan kontrast madde bosaltiminda gecik-
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medir. Tim bu bulgular icinde yalnizca GZ’nun, ters
RSI’in ve gec bosalmanin tanisal duyarlilig1 %50’den
fazladir “7. Ge¢ bosalmanin duyarliligi %66’dir, an-
cak, ozgiilliigli %20°dir, GZ i¢in sirastyla duyarlilik
ve ozgiillik %65 ve %60, RSI icin %77 ve %65°tir

a7

Kontrastli lavman, en dogru sonucu kisa segment
HH’nda veriyor gibi goriinmektedir . Rektosig-
moid HH’nda GZ’nun dogrulugu %90, RSI’in ise
%79 olarak bildirilmigtir ©'®. Aganglionik segmentin
uzunlugu artik¢a, radyolojik GZ’nu saptama ihtimali
azalmaktadir ®29. Bu nedenle bazi yazarlar, biyopsi
oncesi yapilan KL'nin, uzun segment HH nin tanisini
ve tedavisini geciktirdigini bildirmektedir ®.

Hirschsprung hastaliginin en yaygin tipi kisa segment
HH oldugu icin, hastalarin ¢cogunda GZ rektosigmo-
id kolonda yer almaktadir. Bu nedenle, KL'da gecis
zonu saptandiktan sonra tetkikin sonlandirilabilecegi
bildirmektedir; bu sayede hastalar daha az radyasyo-
na maruz kalmaktadir . Tiim kolonun kontrast mad-
de ile doldurulup tetkik edildigi konvansiyonel yon-
temle, GZ goriildiikten sonra tetkikin sonlandirildig:
yontem karsilastirildiginda, iki yontem arasinda HH
tanis1 agisindan 6nemli bir fark olmadig1 saptanmigtir
™. Ancak, malrotasyon gibi HH digindaki durumlarda
veya GZ saptanmadiysa, tiim kolon kontrast madde
ile doldurularak tetkik edilmelidir.

Kontrasthi lavmanin HH tanisinda giivenilirligini be-
lirleyen parametrelerden birisi de, hastanin yagidir.
Bir ¢aligmada, testin negatif ongorii degeri 1 ayliktan
biiyiik bebeklerde ve cocuklarda yiiksekken, yenido-
gan doneminde diisiik bulunmustur ©. Yani, KL nin
hayatin ilk ayinda yanlis negatif oranmin ¢ok daha
yiiksek oldugu ve bu nedenle giivenilirliginin diisiik
oldugu bildirilmektedir 222 Bir ayliktan biiyiik ol-
gularda GZ ve RSI igin negatif prediktif deger (NPD)
%96-100 iken, bir ayliktan kiiciikler i¢in %56-70 ola-
rak saptanmugtir ., Bu sonuca gore, 1 ayliktan bii-
yiik ¢ocuklarda KL normalse HH tanis1 giivenilir bir
bicimde diglanabilir. Ancak, bu ¢alismada uzun seg-
ment HH orani diisiiktiir.

Kontrastli lavmanda saptanan GZ, aganglionik seg-
mentin uzunlugu konusunda da bir bilgi vermektedir.
Aganglionik segmentin nereye kadar uzandiginin
preoperatif olarak ongoriilmesi, cerrahi planlamada

en onemli bilgi haline gelmis durumdadir; artik bazi
merkezlerde, HH tanisindan ¢ok, GZ’nu belirlemek
icin KL talep edilmektedir . Bu nedenle, aganglio-
nik segmentin gercek uzunlugu acisindan, radyoloji
ile patoloji uyumu ¢ok 6nemlidir. Ancak yapilan ca-
lismalar, KL'da saptanan GZ seviyesi ile aganglionik
segmentin gercek uzunlugu arasindaki uyumun yiik-
sek olmadigini1 gostermektedir ¢7. Radyoloji patoloji
uyumsuzlugunun oldugu hastalarda, GZ’nu patolo-
jik spesimende, genellikle KL'da saptanandan daha
proksimalde bulunmaktadir ©. Bu uyumsuzluk, uzun
segment HH’ 1inda daha yiiksektir. Radyolojik ve pato-
lojik bulgular arasindaki uyumun %62 saptandigi bir
caligsmada, bu uyum kisa segment HH’inda %75 iken,
uzun segment HH’da %25 olarak tespit edilmigtir ©.
Calismalarda, genel olarak GZ seviyesinin belirlen-
mesinde gozlemciler aras1 uyum yiiksektir ¢, Bu so-
nuclar, radyoloji patoloji uyumunun diisiik olmasinin
radyolojik yorumum yanlighgindan kaynaklanmadi-
gint, sorunun daha ¢ok KL tekniginin kendisine igsel
oldugunu gostermektedir.

Kontrasli lavman yanlig pozitif sonuca da yol acabilir
@9, Kontrastli lavmanin HH i¢in pozitif bulundugu
ancak rektal biyopside aganglionozis saptanmayan
olgu orani %20 olarak tahmin edilmektedir @27, Alt1
aydan kiiciik olgulart igeren bir seride bu oran %48
bulunmustur ®. Bir bagka caligmada da, genel olarak
tiim yag gruplari icin, HH’1n en iyi radyolojik belirte-
ci sayilan GZ ve RSI’in diisiik pozitif prediktif degere
(PPD) sahip oldugu saptanmigtir ©. Bu sonug da, KL
bulgularinin tani agisindan siklikla abartilt oldugunu
ve KL anormalse, sadece KL'na dayanarak degil, di-
ger test sonuclartyla birlikte klinik karara varilmasi
gerektigini gostermektedir.

Kontrastli lavmanin HH’nda yanlig negatiflik orani
da %?20-25 civarinda bildirilmektedir 72", Bu neden-
le KL’nin detaylarindan ziyade, yenidogan bagirsak
tikanikligimin klinik ve diiz radyografik 6zellikleri-
nin rektal biyopsi kararina kilavuzluk etmesi gerek-
tigi one siirtilmektedir. Cok merkezli bir calismada,
HH nedeniyle opere edilen 117 hastanin yalnizca
%?27’sinde, operasyon oOncesi yapilan KL'da gecis
zonu saptanabildigi bildirilmektedir ®®.

Yirmi dort saatlik ge¢ radyografide, rektosigmoid ko-

lonun daha proksimalinde kontrast madde retansiyo-
nu, HH tanisinda yardimci olabilir (V. Yenidoganlar-
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da, ozellikle total kolonik aganglionozisi olanlarda,
tan1 acisindan daha anlamli oldugu bildirilmektedir;
kabizlig1 olan daha biiyiik ¢ocuklarda ise bir fayda-
s1 yoktur . Ozgiilliigii diisiiktiir; bir caligmada, 24
saatlik ge¢ filmin HH tanisinda duyarlili§i %86, an-
cak ozgiilligii %18 bulunmugtur “?. Test, NPD yiik-
sek bulunmasima (%86) ragmen, diisik PPD (%21)
nedeniyle, rektal biyopsi ihtiyacint ortadan kaldira-
mamaktadir. Cerrahinin planlanmasina da bir katkisi
yoktur. Bu nedenle, 24 saatlik ge¢ radyografi ihmal
edilebilir.

Total kolonik HH, HH olan bebeklerin %3-12’sinde
goriilmektedir 9. Spesifik bir radyolojik bulgusu
yoktur; bu nedenle, hastalarin yalnmizca %20-30’unda
bu tanidan siiphe edilebilmektedir 19, Stranzinger ve
ark. @, total kolonik HH’lu 16 hastanin goriintiilerin-
de, %53’iinde normal goriintimlii kolon, %?24’iinde
mikrokolon ve %18’inde soru isareti kolon goriinii-
mii saptadiklarint bildirmiglerdir. Mikrokolon; total
kolonik HH’nin yani sira mekonyum ileusu, distal
ince bagirsak atrezisi, proksimal kolonik atrezi ve
megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistalsiz
sendromunda da goriiliir. GZ ve RSI, total kolonik
HH icin giivenilir belirtecler degildir @. Uzun seg-
ment veya total kolonik aganglionozisde, RSI yanlis
olarak normal olabilir ®*.

Kontrastli lavmanda anormallik saptanirsa genellikle
kesin tani icin biyopsi yapilir. Ancak bazi yazarlarin
onerdigi kilavuzlarda, once rektal biyopsi yapilmasi,
KL’nin ise biyopsi sonucu pozitif olan hastalarda cer-
rahi yaklasimi belirlemek i¢in aganglionik segmentin
proksimal seviyesini dngérmede kullanilmasi oneril-
mektedir ®. KL’ nin biyopsi sonrasina ertelenmesiy-
le, gereksiz KL ve ayrica yanlis yonlendirebilecek KL
sayisinin anlamli oranda azalacagi iddia edilmektedir
@9 Mekonyum pasajinda gecikme, karin distansiyo-
nu, safrali kusma, HH’yle ilgili pozitif aile oykiisii
ve bazi genetik hastaliklar ve sendromlar varliginda,
KL’ nin normal olmasi da, biyopsi endikasyonunu or-
tadan kaldirmaz .

Sonug olarak, KL, HH i¢in pek ¢ok merkezde ilk ta-
misal yontem olarak kullanilmaktadir. Ozellikle kisa
segment HH’da dogruluk orami1 daha yiiksektir; an-
cak, ozellikle hayatin ilk ayinda ve ayrica uzun seg-
ment ve total kolonik HH’ inda sinirlamalart vardir.
KL, HH tanisin1 koymak veya diglamak i¢in tek basi-
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na kullanilamaz, yeterince giivenilir degildir. Yonte-
min pozitif sonu¢ vermesi durumunda taninin teyidi
icin negatif sonuclanmasi durumunda da, HH igin
kuvvetli klinik siiphe tasiyan hastalarda hastalig at-
lamamak i¢in, rektal biyopsi ve/veya anorektal mano-
metre yapmak gerekmektedir. KL, HH nin tansindan
cok, aganglionik segmentin proksimal seviyesinin
ongoriilmesini saglayip cerrahi planlamaya yardimci
olabilir; ayrica, yenidoganlarda bagirsak tikanikligi-
na, daha biiyiik cocuklarda da kronik kabizliga yol
acan HH disindaki diger sebeplerin ayirt edilmesini
saglayabilir.
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