
Özet

Ba¤›rsa¤›n nöronal bozukluklar›, ba¤›rsaklarda hareket
bozuklu¤u ile birlikte, yap›sal olarak anormal myenterik
sinir pleksuslar›ndan kaynaklan›r. Bunlar›n aras›nda en
çok bilineni do¤umsal ganglion yoklu¤u (Hirschsprung
hastal›¤›), ba¤›rsa¤›n nöronal displazisi ve ganglion sey-
rekli¤idir; tan› ve tedavileri halen tart›flmal›d›r. Çal›flma-
m›zda ba¤›rsa¤›n nöronal displazisi tan›s› alan bir olgu ile
ganglion seyrekli¤i saptanan iki olguda tan› ve tedavi s›ra-
s›nda edindi¤imiz deneyimlerin sunulmas› amaçlanm›flt›r.
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Summary

Neuronal intestinal malformations: Three case reports of
intestinal neuronal dysplasia and hypoganglionosis

Neuronal intestinal malformations are caused by morpho-
logically abnormal myenteric plexuses associated with dis-
motility of the intestine. Among these malformations, con-
genital aganglionosis (Hirschsprung’s disease), intestinal
neuronal dysplasia and hypoganglionosis are well known,
but their definition and treatment is still a topic of debate.
In this report, we wanted to present our experience with the
diagnostic and therapeutic steps of a case with intestinal
neuronal dysplasia, and two cases with hypoganglionosis. 
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Girifl

Meier-Ruge (3) taraf›ndan ilk defa ba¤›rsa¤›n nöro-
nal displazisinin (BND) tan›mlanmas›n›n ard›ndan,
ba¤›rsa¤›n di¤er nöronal bozukluklar› olan ganglion
seyrekli¤i (GS), ganglion hücrelerinin olgunlaflma-
m›fl olmas› ve di¤er ganglion kusuru tiplerinin de ta-
n›mlanmas›yla, içinde do¤umsal aganglionozisin de
(Hirschsprung hastal›¤›=HH) bulundu¤u ba¤›rsak si-
nir pleksuslar›ndaki bu kusurlar, ba¤›rsa¤›n nöronal
bozukluklar› (BNB) ad› alt›nda toplanm›flt›r (2,3,6,8,9).
Önceleri BNB’ler, HH olgular›nda ganglionsuz par-
çan›n yukar›s›nda bulunmufltur, ancak art›k tekba-fl›-
na BNB olgular› bildirilmektedir (3). BNB’lere özgü
klinik bulgu ve belirtiler yoktur, bu nedenle tan›lar›
ancak al›nan ba¤›rsak biyopsilerinin özel doku boya-
ma yöntemleri ile incelemeleri sonucu konabilmek-
tedir (3,9,13). Tedavileri halen tart›flmal›d›r (11). Bu

çal›flmada HH’a özgü klinik bulgu ve belirtiler ile
klini¤imize baflvuran 36 hastadan al›nan ba¤›rsak ör-
neklerinin incelenmesi sonucu BND ve GS tan›s› ko-
nan 3 olguya yaklafl›mlar›m›z› literatür ›fl›¤›nda sun-
may› amaçlad›k.

Olgu Sunumu 

Olgu 1: 14 ayl›k erkek, do¤umundan itibaren kab›z-
l›k, kar›nda fliflkinlik, kusma ve geliflme gerili¤i ile
klini¤imize getirildi. Mekonyumunu do¤umunun
ikinci günü ç›karm›fl oldu¤u ö¤renildi. Muayenesin-
de kar›nda fliflkinlik vard›. Hassasiyet ve direnç yok-
tu. Rektal tuflede patlay›c› flekilde d›flk› ç›k›fl› oldu.
Çekilen ayakta düz kar›n grafisinde çok say›da hava-
s›v› seviyeleri gözlendi. Mide sondas› tak›ld› ve saf-
ral› s›v› boflalmas› gözlendi. Biyokimyasal de¤erler,
sodyum: 128 mEq/L (135-150 mEq/L), potasyum:
2.8 mEq/L (3.5-5.5 mEq/L) olarak ölçüldü. Kar›n
ultrasonografisi normaldi. Baryumlu kal›n ba¤›rsak
grafisinde rektal bölgede dar parça ve rektosigmoid
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bölgeden itibaren genifllemifl kal›n ba¤›rsak izlendi.
Hastan›n ba¤›rsak t›kan›kl›¤› bulgular›n›n olmas›
nedeniyle ve radyolojik inceleme sonucu HH düflünü-
lerek, sa¤ transvers loop kolostomi yap›ld›. Ameli-
yatta al›nan tam kat rektum örne¤inin Hematoksilen-
Eosin (H-E) boyama ile yap›lan incelemelerinde mu-
koza alt› ve myenterik pleksuslarda genifl bazofilik si-
toplazmal› çekirdekçi¤i belirgin olan dev ganglion
hücreleri izlendi (Resim 1). Hasta BND olarak de-
¤erlendirildi. Genel durumu düzelen hastan›n izle-
minde kolostomi afla¤›s›ndaki ba¤›rsa¤›n normal ça-
pa indi¤i gözlendi ve 2 ay sonra kolostomisi kapat›l-
d›. Olgumuz izlem s›ras›nda iki kez yüksek atefl, kus-
ma, kar›nda fliflme, kötü kokulu d›flk› ve kab›zl›k ile
kendini gösteren enterokolit ataklar›yla klini¤imize
getirildi ve medikal yaklafl›m ile tedavi edildi. Hasta
dört kez hastanede yatarak tedavi gördü ve toplam
olarak 79 gün hastanede yatt›. Hasta 3 y›ld›r izlen-
mekte olup haftada 4 veya daha fazla say›da d›flk›la-
maktad›r. 

Olgu 2: Do¤umunun ard›ndan kar›n fliflkinli¤i, saf-
ral› kusma ve kab›zl›k yak›nmalar› ile klini¤imize ge-
tirilen 3 günlük k›z hastan›n öyküsünde mekonyumu-
nu do¤umunun ikinci günü ç›kard›¤› ö¤renildi. Mu-
ayenede kar›n flifl bulundu. Biyokimyasal de¤erler
normaldi. Ayakta düz kar›n grafisinde çok say›da ha-
va-s›v› seviyeleri görüldü. Baryumlu distal kal›n ba-
¤›rsak grafisinde rektosigmoid bölgede dar parça-y›
izleyen genifllemifl kal›n ba¤›rsak saptand›. Olgu-
muzda ba¤›rsak t›kan›kl›¤› bulgular›n›n olmas› ve
radyolojik incelmede HH ile uyumlu görünüm olma-

s› nedeniyle, sa¤ transvers loop kolostomi yap›ld›.
Ameliyatta al›nan tam kat rektum örne¤inin H-E bo-
yama ile yap›lan incelemelerinde, kas tabakas› için-
de ve mukoza alt›nda kal›nlaflm›fl periferik sinir lifle-
ri aras›nda say›ca az ganglion hücreleri izlendi (Re-
sim 2). Hastaya GS tan›s› konuldu ve bir y›l izlemin
ard›ndan kolostomisi kapat›ld›. Ameliyat sonras› kli-
nik durum normal seyretti. Olgumuz iki kez hastane-
de yatarak tedavi gördü ve toplam olarak 18 gün
hastanede kald›. Kolostomi kapat›lmas›n›n üzerinden
4 y›l geçmifl olan hasta günde en az bir kez d›flk›la-
maktad›r.

Olgu 3: 2 yafl›nda k›z, do¤umundan itibaren safral›
kusma, kar›nda fliflkinlik, kab›zl›k yak›nmalar›yla ile
getirildi. Mekonyumunu do¤umunun ikinci günü ç›-
karm›fl. Muayenede kar›nda fliflkinlik vard›. Rektal
tuflede patlay›c› flekilde d›flk› ç›k›fl› oldu. Çekilen
ayakta düz kar›n grafisinde çok say›da hava-s›v› se-
viyesi görüldü. Mide sondas›ndan safral› s›v› boflal-
mas› gözlendi. Biyokimyasal de¤erler normaldi. Bar-
yumlu distal kal›n ba¤›rsak grafisinde dar rektum
parças›n›n yukar›s›nda geçifl bölgesi ve genifllemifl
kal›n ba¤›rsak bölümü görüldü. Al›nan rektum örne-
¤inin H-E boyama ile yap›lan incelemelerinde kas
tabakas› içinde az say›da ganglion hücresi görüldü
(Resim 3). Patolojik tan› GS olarak konuldu. A¤›zdan
beslenme kesildi, mide sondas› tak›ld›, genifl etki
alanl› antibiyotik ve boflalt›c› lavmanlar baflland›.
Tedaviye yan›t veren hasta düzenli beslenme ve d›fl-
k›lama gözlenince taburcu edildi. Olgumuz toplam
olarak 22 gün hastanede yatm›flt›r, haftada en az 4
kez d›flk›lamaktad›r ve 4 y›ldan beri izlenmektedir.

Resim 1. Mukoza alt› ödemli ve hiperemik olup, kal›nlaflm›fl
sinir pleksuslar›nda artm›fl say›da, genifl bazofilik sitoplazmal›
çekirdekçi¤i belirgin olan dev ganglion hücreleri (Oklar) (H-
E, X100).

Resim 2. Kas tabakas› içinde ve mukoza alt›nda kal›nlaflm›fl
periferik sinir lifleri aras›nda bu mikroskobik alanda yaln›z
bir ganglion hücresi görülüyor (Ok) (H-E, X100).
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Tart›flma

BNB’li olgular›n klinik bulgu ve belirtileri HH’ye
benzer oldu¤undan, bu hastal›klar daha önce yalanc›
HH, HH benzeri bozukluklar veya de¤iflik biçimli
HH olarak adland›r›lm›flt›r (3,4,8). Gerçekten de bu ol-
gular›n ço¤u mekonyum ç›k›fl› gecikmesi, kab›zl›k,
ba¤›rsak t›kan›kl›¤› bulgular›, ishal ve enterokolit
ata¤› ile kendilerini göstermektedir. Ure ve ark. (13)

BNB’li olgular›n yaklafl›k % 60’›nda ana belirtinin
kab›zl›k  ve  mekonyum  ç›k›fl›  gecikmesi  oldu¤u,
% 30’unda ba¤›rsak t›kanmas›, % 6’s›nda enteroko-
lit, % 4’ünde taflma inkontinansi bulundu¤unu sapta-
m›fllar; ba¤›rsak t›kan›kl›¤›n›n klasik HH ile karfl›lafl-
t›r›ld›¤›nda BND’lilerde daha fazla oldu¤unu bildir-
mifllerdir. BNB’li üç olgumuzda da ba¤›rsak t›kan-
mas› bulgular›n›n yan›nda, mekonyum ç›k›fl›n›n ge-
cikmesi, kar›nda fliflkinlik ve kab›zl›k öyküleri vard›.

Tip A ve tip B olarak s›n›fland›r›labilen BND’nin
tekbafl›na s›kl›¤› rektum örneklerinde % 0.3 ile % 40
aras›nda de¤iflmektedir (6,8,9). Gillick ve ark. (2) HH
ön tan›s› konan 418 hastadan al›nan rektum örnekle-
ri sonucu BND s›kl›¤›n›n % 7.8 oldu¤unu bulmufllar-
d›r. Bununla beraber, HH semptomlar› ile incelenen
olgular›n yaln›z % 50'sinde klasik HH tablosunun
bulundu¤u, olgular›n % 20-40'›nda BND'nin etken
oldu¤u belirtilmektedir (12). GS’nin görülme s›kl›¤›
ise de¤iflkenlik göstermektedir. Ure ve ark. (13) 141
BNB’li olgunun biyopsilerini ayr›nt›l› bir flekilde in-
celemifller ve bu olgular›n, % 28’inde tekbafl›na
ganglion yoklu¤u, % 24’ünde ganglion yoklu-
¤u+BND, % 14’ünde BND, % 6’s›nda GS ve %
28’inde di¤er bozukluklar› saptam›flt›r. 

BND ve GS’nin kesin tan›s› rektum örnekleriyle
konmaktad›r (1,11). BND histopatolojik olarak ba¤›r-
sak sinir pleksuslar›nda ganglion fazlal›¤› ve dev
ganglionlar›n yan›s›ra, yanl›fl yerleflimli ganglion
hücreleri veya artm›fl asetilkolinesteraza sahip kal›n-
laflm›fl olmufl sinir liflerinin görülmesi ile karakterize
bir hastal›kt›r (2,5,7). GS tan›s› ise, biyopsilerde mi-
yenterik pleksusta ganglion say›s›n›n azalmas› ve kü-
çük boyutlu ganglion hücrelerinin görülmesi ile kon-
maktad›r (4). BND’li olgumuzdan al›nan tam kat rek-
tum örne¤inin patolojik incelemelerinde say›ca art-
m›fl, genifl bazofilik sitoplazmal›, çekirdekçi¤i belir-
gin olan dev ganglion hücreleri görüldü. Ayr›ca pa-
rasempatik sinir lifleri kal›nlaflm›flt›. Asetilkolineste-
raz aktivitesini göstermek için immünohistokimyasal
boyama yap›lamad›. GS tan›s› konan iki olgumuzdan
ald›¤›m›z rektum örne¤inde ganglion hücre say›la-
r›n›n azalm›fl oldu¤u görüldü. 

Miyenterik pleksusun, nöral ve glial stroma hacmi-
nin geleneksel histopatolojik yöntemler ile de¤erlen-
dirilmesi zordur, bununla birlikte immünohistokim-
yasal, floresan mikroskopi ya da iki boyutlu görüntü-
leme yöntemleri ile BND ve GS’nin tan›s› daha do¤-
ru konabilmektedir (3,4,8,13). Tekant ve ark. (12) ülke-
mizde immünohistokimyasal yöntemlerin yetersizli-
¤i nedeniyle BND tan›s›n›n zor konabildi¤ini, ancak
deneyimli patologlar›n H-E ile haz›rlanan örnekleri,
klinik baflvurularla birlikte de¤erlendirmesi halinde
tan› koyabilece¤ini bildirmifllerdir. Bizim olgular›-
m›za da BND ve GS tan›lar› rutin H-E boyama yön-
temi ile konmufltur.

Özellikle BND tan›s›n›n konmas›nda rutin H-E boya-
ma ile önemli zorluklarla karfl›lafl›ld›¤› bildirilmifltir
(7). Ülkemizde bu yöntem d›fl›nda ba¤›rsakta sinir
pleksuslar›n›n ve ganglion hücrelerinin de¤erlendi-
rilmesine önemli olan immünohistokimyasal boyama
yöntemleri rutin uygulamaya girmemifltir (12). Bu ne-
denle BNB’lerin tan›s›nda izlenecek yol; flüpheli ol-
gularda ba¤›rsak örneklerinin immünohistokimyasal
boyama yöntemleri ile incelenmesi, bunun mümkün
olmad›¤› yaln›z H-E boyama yap›labilen merkezler-
de BNB’lerin de¤erlendirilmesinin deneyimli pato-
loglar taraf›ndan yap›lmas›d›r.

HH olgular› hariç BNB’li hastalar›n tedavisinde bo-
flalt›c› lavmanlar ve d›flk› yumuflat›c›lar›n yeterli ola-
ca¤› bildirilmektedir (2,7,8). BND’li olgularda en az 6

Resim 3. Kas tabakas› içinde mikroskobik alanda bir ganglion
hücresi görülmektedir (Ok) (H-E, X200).
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ayl›k konservatif tedaviye karfl›n ba¤›rsak semptom-
lar› sürüyorsa iç miyektomi, fliddetli ba¤›rsak t›ka-
n›kl›¤› olan bebeklerde ise kolostomi yap›labilece¤i
ileri sürülmüfltür (7,8,10). Gillick ve ark. (2) 33 BND’li
olgunun 21’ini (% 64) konservatif olarak, di¤erlerini
ise iç sfinkter miyektomisi ve miyektomi+genifllemifl
sigmoid ba¤›rsa¤›n ç›kar›lmas› ile baflar›l› bir flekilde
tedavi etmifller. GS’li olgular›n›n tedavisinde de ilk
olarak konservatif yöntemlerin denenmesi gerekti¤i,
düzelmeyen hastalarda enterostomi ve/veya miyek-
tomi uygulanabilece¤i bildirilmektedir (4). Ancak GS
kötü seyirlidir ve ölüm oran› yaklafl›k % 40’bulun-
mufltur (4). Kobota ve ark. (4) yenido¤an döneminde
bulgu veren GS’li 6 hastadan 4’üne laparotomi ve
enterostomi, di¤er iki hastaya ise yaln›z enterostomi
uygulam›fllar; bu olgulardan üçü kaybedilmifl, üçü
ise enterostomileri kapat›ld›ktan sonra sorunsuz iz-
lenmifltir. Ure ve ark. (13) GS’li bir olgular›n› entero-
kolit ve sepsis nedeniyle kaybetmifller, ayr›ca rezek-
siyon uygulad›klar› GS’li hastalar›n›n yar›s›ndan faz-
las›nda bulgular›n sürdü¤ünü saptad›klar›ndan ile-
orektostomiden kaç›nmak için seyrek ganglionlu
parçan›n b›rak›lmas›n› önermifllerdir. Ba¤›rsak sinir
sistemi gelifliminin do¤um sonras›nda da sürmesi ne-
deniyle konservatif tedaviyi uzun süre sürdürmenin
BNB’li hastalarda olumlu yan›t olas›l›¤›n› artt›rd›¤›
bildirilmifltir (2,12).

BND’li ve GS’li birer olgumuza HH ön tan›s› ile ko-
lostomi yap›ld›. Di¤er olgumuz genifl etki alanl› anti-
biyotik, mide sondas› ile üst gastrointestinal sistemin
dinlendirilmesi ve boflalt›c› lavmanlar uygulanarak
konservatif tedavi edildi. Kolostomileri kapat›ld›ktan
sonra BND’li olgumuzda bir kez enterokolit geliflti,
ancak halen tüm olgular›m›z sorunsuz izlenmektedir. 

Sonuç olarak ganglion yoklu¤u d›fl›nda nadir rastla-
nan BNB’lerle özel boyama yöntemlerinin rutin uy-

gulamaya girmesi ile daha s›k karfl›lafl›laca¤› bir ger-
çektir. Günümüzde bu olgulara yaklafl›m yöntemleri
net bir flekilde belirlenmemifltir, ancak BNB’li olgu-
lar artt›kça yaklafl›m yöntemleri de yavafl yavafl orta-
ya ç›kacakt›r. 
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