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Ozet

Amag: Hirschsprung Hastaligi (HH)'min kesin tanisinda
tilkemizde altin standart, halen, tam kat rektal biyopsidir
(TKRB). Bu ¢alismanin amact HH tamisinda alternatif bir
biyopsi yontemi olan rektal submukozal biyopsi (RSB) ile
tam kat biyopsinin karsilastirilmasidir.

Yontem: Klinigimize basvurup HH én tanisi konan 20 ol-
gunun RSB ve TKRB drnekleri geriye doniik olarak deger-
lendirildi. RSB'ler ameliyathane disinda, klinigimizce ha-
zirlanan ozel bir tiip ve laringeal “punch” biyopsi forsep-
si yardimi ile rektum arka duvarindan mukoza ve submu-
kozayt icerecek sekilde alinirken, TKRB'ler ameliyathane
kosullarinda gerceklestirildi. Biyopsi drnekleri formalde-
hitle tespit edilerek, parafin bloklama sonrasi 30 - 75 seri
kesit HE ile boyanip stk mikroskobunda degerlendirildi.
RSB érneklerinde submukozal pleksus, TKRB érneklerinde
ise submukozal ve myenterik pleksuslar ganglion hiicreleri
agisindan incelendi.

Bulgular: Yirmi olgunun besinde RSB drneklerinde gang-
lion hiicresi belirlenirken, geri kalan onbes olguda seri ke-
sitlerde ganglion hiicresi saptanmadi. Tiim olgularda
TKRB érneklerinin inceleme sonuglart RSB sonuglari ile
benzer bulundu.

Sonug: Bu ¢calismanin sonuglart RSB'nin HH tanisinda gii-
venilir, anestezi ve ameliyathane kosullari gerektirmeyen,
diizeltici cerrahi islemi etkilemeyen ve ucuz bir tani yonte-
mi oldugunu diisiindiirmektedir. RSB, biyopsi érnekleme-
sinde ve incelemesinde titiz davranilmasi kayd: ile diger
klinik ve goriintiileme yontemleri ile birlikte HH tanisinda
rutin olarak kullanilabilmektedir.

Anahtar kelimeler: Hirschsprung Hastaligi, rektal biyop-
si, submukozal biyopsi

Summary

The place of rectal submucosal punch biopsy in definiti-
ve diagnosis of Hirschsprung's Disease

Purpose: Full thickness rectal biopsy is stil the popular de-

finitive diagnostic method for Hirschsprung's disease

(HD). The purpose of this study is to compare rectal punch
biopsy (RPB) with full thickness rectal biopsy (FTRB) in
the diagnosis of Hirschsprung's disease.

Methods: RPB and FTRB materials of 20 children with a
presumptive diagnosis of HD were evaluated retrospecti-
vely. RPB were taken in an out-patient basis using a speci-
al designed rectal tube and a laryngeal punch biopsy for-
ceps. After routine preparations, all the biopsy specimens
were examined under light microscope. Submucosal plexus
in RPB, submucosal and myenteric plexus in FTRB mate-
rials were investigated for the presence of ganglion cells.

Results: 15 RPB materials showed absence of ganglion
cells. Ganglion cells were positive in remaining five RPB
materials. There was no difference between the findings of
RPB and FTRB materials of each patient.

Conclusion: This pilot study suggests that, RPB is a safe
and cheap method without anesthesia and operating room
necessity.

Key words: Hirschsprung's disease, rectal biopsy, punch
biopsy
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yontemler arasinda rektal biyopsi en onemli yeri tut-
maktadir. Rektal biyopsi, merkezin olanaklarina ve
cerrahin seg¢imine bagli olarak tam kat veya submu-
koza ve mukoza biyopsisi seklinde gerceklestirilebi-
lir. Gelismis tilkelerde HH tanisinda mukozal biyop-
si ile birlikte asetil kolinesteraz boyama teknigi yay-
gn olarak kullanilmaktadir (7-8). Yontem, tam kat bi-
yopsiye yakin giivenilirlikte olmasinin yaninda bi-
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yopsi isleminin anestezi gerektirmeden basit bir se-
kilde yapilabilmesi yonii ile de iistiinliige sahiptir (©).
Ancak bu yontem deneyimli bir patolog ve alt yap:
gerektirmekte ve bu kosullar saglanamadiginda da
sonuglari giivenilir olmamaktadir. Ulkemizde alt ya-
p1 ve deneyimle ilgili sorunlar nedeni ile heniiz mu-
kozal biyopsi ve asetil kolinesteraz boyama teknigi
giivenilir bir tan1 yontemi olarak kullanilamamakta-
dir. Bu nedenle klinigimizde HH'nin kesin tanisi igin
uzun siiredir tam kat rektal biyopsi (TKRB) kullanil-
mistir. TKRB, yenidoganda uygulanabilirligi yoniin-
den ve HH'nin cerrahi tedavisinde son yillarda tercih
edilir hale gelen “Transanal Soave Operasyonu” es-
nasmda teknik acidan sorun olusturabilmektedir (3.
Bu calismanin amaci, TKRB ve rektal submukozal
biyopsi (RSB) tekniklerinin HH tanist acisindan kar-
silastirilmasidir.

Hastalar ve Yontem

Bu calisma, 1998-2003 yillart arasinda ge¢c mekon-
yum ¢tkarma, karin sisligi, digki yapamama ve ente-
rokolit gibi HH'nmi diigiindiiren bir klinik tablo ile
basvuran, hem TKRB hem de RSB yapilmis 20 olgu-
nun biyopsi drnekleri iizerinde yapildi. Ayni donem-
de sadece RSB yapilan hastalar bu ¢alismaya dahil
edilmedi. Yirmi olgunun kayitlar: yas, klinik yakin-
ma, kullanilan diger tan yontemleri ve biyopsi or-
neklerinde ganglion hiicrelerinin varligi yonlerinden
geriye doniik olarak incelendi ve her bir hasta icin
iki farkli teknikle alinan biyopsilerin sonuclari karsi-
lastirildr.

TKRB islemi ameliyathanede, endotrakeal entiibas-
yon ile genel anestezi altinda gerceklestirildi. Rek-
tum temizligi yapildiktan sonra, dentat ¢izginin 2- 3
cm proksimalinden, rektum arka duvarinin orta hat-
tindan tiim katlart icerecek sekilde tam kat kesi yapi-
larak biyopsi alindi. Biyopsi yeri 4/0 emilebilir dikig
ile kapatildi. RSB, serviste veya poliklinikte, anestezi
olmaksizin gerceklestirildi. Bu islem icin u¢-yan kis-
minda bir delik acilmuis olan dzel bir plastik tiip ve la-
ringeal “punch” biyopsi forsepsi kullanildi (Resim 1
a-b) 4). Rektal temizlik islemi sonrasi rektal tiip ¢o-
cugun yasina uygun derinlikte rektuma sokularak ug-
taki delik arka duvara yaslandi. Delikten tiipiin i¢ine
tasan arka duvar kismi biyopsi pensi ile yakalanarak
mukoza ve submukoza tabakalarini iceren doku or-
negi alindi. Her iki teknik ile yapilan biyopsi islemle-

Resim 1A ve B. Rektal “punch” biyopsi isleminde kullanilan
plastik tiip, biyopsi pensleri ve islem esnasinda tiip ve biyopsi
pensinin iliskisi izlenmektedir.

ri sirasinda yeterli doku ornegi alimip alinmadig
cerrah tarafindan kontrol edildi ve yetersiz bulunan
durumlarda ikinci érnekleme yapildi. Biyopsi sonra-
st kanama kontrolii icin hastalar alti saat siire ile iz-
lendi.

Alinan ornekler formaldehit soliisyonunda tespit edi-
lerek rutin takip islemi uygulandi. Doku drnekleri
RSB’de mukoza-submukoza, TKRB'de ise mukoza-
submukoza ve kas tabakalarimin yoniine dikkat edile-
rek parafin bloklar hazirlandi. Ortalama 30-75 adet,
3-5 um kalinliginda kesitler alinarak HE ile boyandi.
Otuz kesitten az drnekleme yapilabilen biyopsiler ye-
tersiz kabul edildi. Preparatlar, iki deneyimli pato-
logdan (NT, SZ) en az birisi tarafindan 15tk mikros-
kobu altinda incelendi. Histopatolojik olarak RSB
kesitlerinde submukozal pleksuslarda, TKRB kesitle-
rinde ise hem submukozal hem de kas pleksuslarinda
ganglion hiicreleri ve hipertrofik (40 um'den biiyiik)
sinir liflerinin varligi degerlendirildi. RSB kesitlerin-
de ayrica submukozal drnekleme derinliginin yeterli-
ligi de patalog tarafindan degerlendi.

Bulgular

Kayaitlari incelenen 20 olgunun yaslart 15 giin-10 yas
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(ortalama 14.22+39.67 ay) arasinda degismekte idi.
Hastalarin dokuzu bir aydan, 17'si ise bir yasindan
kiiciiktii. On beg hastada diger yardimci tan1 yontem-
lerinin de katkis1 ile HH tanis1 konmus ve cerrahi te-
davileri uygulanmuis idi. Geriye kalan beg hastada ise
taniya, TKRB materyallerinin de incelemesi sonu-
cunda gidilmisti.

Calismaya alman biyopsi drneklerinin arasinda bo-
yut ve icerik agisindan yetersiz bulunan yoktu. On-
bes olgunun TKRB orneklerinin incelenmesi sonucu,
submukozal ve myenterik pleksuslarda ganglion
hiicresi goriilmedi. Geriye kalan bes hastanin biyop-
silerinde ise, her iki pleksusda da ganglion hiicreleri
mevcuttu. Onbeg hastanin tiimiinde TKRB 6rnekle-
rinde ganglion hiicresi saptanmamasinin yani sira,
tiimiinde klinik oykii ve ayakta direk karin grafisi, 13
hastada da baryumlu kolon grafisi bulgulari, HH ile
uyumlu idi. TKRB orneklerinde ganglion hiicresi
saptanan olgularda ise ne radyoloji ne de histopatolo-
ji sonuclar1 klinik dykiiyii HH yoniinde destekliyor-
du.

TKRB ile her iki pleksusda ganglion hiicresi goriil-
medigi bildirilen 15 hastanin RSB 6rneklerinin ince-
lemesinde de submukozal pleksuslarda ganglion
hiicresi saptanmadi. TKRB ile ganglion hiicresi sap-
tanan hastalarin RSB 6rneklerinin incelemesinde yi-
ne submukozal pleksuslarda ganglion hiicrelerinin
bulundugu goriildii. Boylece her bir hasta igin,
TKRB orneklerinin histopatolojik inceleme sonucla-
r1 ile RSB orneklerinin sonuglari birbirleri ile tam
olarak uyumlu bulundu.

Tartisma

HH'nin tanisi, klinik bulgularin yan sira direk karin
grafisi, baryumlu kolon grafisi, anorektal manometri
ve rektal biyopsi yontemleri ile konulmaktadir (©).
Bu yontemlerin bir kacinin sonuglari bir araya getiri-
lerek tan1 dogrulanmaya calisilirsa da, kesin tani i¢in
vazgecilmez yontem rektal biyopsidir. HH tanisinda,
Swenson'in (1955) tarif ettigi rektal biyopsinin gerek
uygulanma kolayligi, gerekse histopatolojik boyama
ve inceleme yoOntemlerindeki gelismelerden otiiril,
farkl teknik segenekleri ortaya koymustur ). Bodi-
an (1960), submukozal biyopsinin kullanimini tavsi-
ye etmis, Shandling (1961) bu islemi sigmoidoskop
ile gergeklestirmistir (1), Dobbins ve Bill (1965) ise
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yine submukozal biyopsiyi almak icin aspirasyon
yontemini kullanmuglardir @), Bu yontemlerin her-
hangi birisi ile alinan mukoza ve submukoza iceren
doku orneklerinin HE ile boyanan kesitlerinde sub-
mukozal (Meissner) pleksusda ganglion hiicrelerinin
varlig1 ve ikincil olarak da sinir liflerinde hipertrofi
olup olmadig: incelenmektedir. Bunun hemen ardin-
dan 1970 yillarin baginda asetil kolinesteraz sevi-
yesinin dokuda histokimyasal olarak belirlenmesi
yontemi gelistirilmis ve bu giderek daha yaygin kul-
lanilan rektal biyopsi degerlendirme yontemi olmus-
tur (7). Giiniimiize kadar kaydedilen tiim bu gelisme-
lere karsin, HE ile boyanan rektal biyopsi kesitlerin-
de ganglion hiicrelerinin dogrudan goriilmesi halen
en giivenilir ve kesin tan1 yontemi olmaya devam et-
mektedir (), TKRB uygulamasinin bir tarama yonte-
mi olarak kullanilamamasi, ameliyathane kosullar
ve genel anestezi gerektirmesi, ayrica ileride olasi
uygulanacak cerrahi islem sirasindaki disseksiyonu
bozmas: gibi sakincalar1 vardir 3:6), Submukozal bi-
yopsi teknigi ile bu sakincalarin ortadan kalkmast,
TKRB'ye iyi bir secenek olusturmaktadir. Bizim kul-
landigimiz RSB teknigi, Hirose ve ark. tarafindan ta-
mmlanan yontemdir 9. Teknigin yatak baginda ve
anestezi gerekmeksizin uygulanabilmesi, kullanilan
aletlerin ¢cok ucuz olmasi gibi istiinliikleri vardir.
Rektum perforasyonu ve kanama gibi komplikasyon

olasiliklar1 ¢ok ender olup, serimizde rastlanmamis-
tir (10),

Submukozal 6rnekleme yapildiginda, histopatolojik
inceleme icin kullanilabilecek iki yontem vardir; ase-
til kolinesteraz aktivitesine bakilmasi ve HE boyama
teknigi ile submukozal pleksusun incelenmesi. Asetil
kolinesteraz aktivitesinin kullanilmasi durumunda,
ek olarak, HE ile boyanmis kesitlerde submukozal
pleksuslarda ganglion hiicresi olup olmadiginin da
kontrol edilmesi ve boylece yonteme ait hata payinin
azaltilmas1 6nerilir (1), Aslhinda sadece submukozal
pleksusda ganglion hiicresinin olup olmadiginin be-
lirlenmesi tan1 agisindan yeterlidir. Ancak, ganglion
hiicrelerinin submukozal pleksuslarda ortaya konma-
st kas tabakasi pleksuslarindan biraz daha zor oldu-
gundan, fazla sayida kesitin incelenmesi ve aynen
asetil kolinesteraz aktivitesi ile ilgili yontemde oldu-
gu gibi bu yontemde de deneyimli bir patolog gerek-
mektedir (1.5:8), Diger taraftan asetil kolinesteraz
yontemi icin 6zel alt yapiya gerek duyulmamasinin
ve rutin TKRB incelemesi i¢in ise mevcut alt yapinin
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yeterli olmasinin, tilkemiz kosullarinda bu yontemin
en 6nemli stiinliigii oldugu kanisindayiz.

Noblett, aspirasyon teknigi ile alinan mukoza ve sub-
mukoza biyopsi dokusunun ancak 3,5 mm'den biiyiik
olmasi halinde dokuyu yeterli kabul etmistir ). Di-
ger bazi yazarlar ek olarak biyopsi 6rneginin submu-
koza igeriginin yeterli olmasi kriterini de getirmekte-
dirler (1:4.5), Kullandi§imiz biyopsi teknigi, yeterli
submukoza igeren, bir kerede 3,5-4 mm ¢apinda do-
ku parcasinin almabilmesini saglamaktadir. Dene-
yimlerimiz, aslinda par¢anin boyutlarindan ¢ok, do-
kudan hazirlanan submukoza igeren kesit sayisinin
onemli oldugunu gostermistir. Bir bagka deyisle, sag-
likl1 sonug i¢in, biyopsi 6rneginin yeterince submu-
koza icermesine ve kesit sayisinin arttirllmasina 6zen
gosterilmelidir. Serimizde biyopsi tekniginden ba-
gimsiz olarak her bir 6rnekten en az 30 kesit hazirla-
narak submukozal pleksuslar incelenmistir. Caligsma-
mizda yalanci pozitif veya yalanci negatif inceleme-
ye rastlanmamis olmasi1 yontemin giivenirliliginin bir
diger gostergesidir.

RSB ile elde edilen rektum dokusunun histopatolojik
incelemesinin HH i¢in giivenilir bir tan1 yontemi ol-
dugunu diisiiniiyoruz. Ulkemiz kosullarinda alt yap:
sorunlari ve deneyim eksikligi nedenleri ile asetil ko-
linesteraz aktivitesinin degerlendirilmesi heniiz ola-
nakli degildir. RSB ile cerrahin yeterli doku 6rnegi
alma ve patologun da ¢ok sayida kesit ile histopato-
lojik inceleme yapma aligkanlik ve deneyimini ka-
zanmalar1 halinde, TKRB'nin sakincalar1 asilabilir.
Kolay uygulanabilen ve sonraki cerrahi islem sirasin-

da teknik giicliige neden olmayan 6zellikleri ile RSB,
HH'li olgularda klinigimizde rutin kullanilan tani
yontemi olmustur.
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