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Yenidogan doneminde atipik ortaya cikigh bir

Hirschsprung olgusu
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OZET

Hirschsprung hastaliginda belirtiler, yenidoganda intestinal obstriksiyondan
daha byik gocuklarda kronik konstipasyona kadar degiskenlik gosterebilir.
Bu yazida yenidogan doneminde sadece kusma seklinde bulgu veren bir
atipik Hirschsprung hastaligi olgusu sunularak, hastaligin atipik ortaya gikan
formlarinin tartigilmas! amaglanmistir.
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SUMMARY

A case of Hirschsprung disease with atypical presentation in neonatal
period

Symptoms in Hirschsprung disease may show variety from intestinal obs-
truction in newborns to chronic constipation in older children. Herein an at-
ypical case of Hirschsprung disease with the only manifestation of vomiting
in the neonatal period is presented, and it is aimed to discuss the atypical
presentations of the disease.
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Girig

Hirschsprung hastaligi 5000 dogumda bir goriliir.
Hastalik gestasyonun 12. haftasinda gangliyon hiicre-
lerinin sefalokaudal go¢lindeki yetersizliginden kay-
naklanmaktadir. Klinik bulgular kolonun etkilenme
derecesine gore degiskenlik gosterebilir. Agangliyonik
segment genellikle aniisten baslar ve proksimal kolo-
na dogru ilerler (1-3).

Hastalikta belirtiler, yenidoganda intestinal obstriik-
siyondan daha biiyiik ¢cocuklarda kronik konstipasyo-
na kadar degiskenlik gosterebilir. Hastalarin yaklasik
%80’inde ilk birka¢ ayda azalmis barsak hareketleri,
beslenme giicliigti ve ilerleyici abdominal distansi-
yon gelisir. Hirschsprung hastali§1 olan infantlarin
%90‘1nda hayatin ilk 24 saatinde mekonyum c¢ikisi
izlenmemektedir. Fizik incelemede rektal tuse sonra-
s1 daralmis sfinkter varligi ve figkirir tarzda gaita ve
gaz cikis1 gorilir. Hastalarin bir kisminda ¢ocukluk
donemine kadar herhangi bir sikayet olusmayabilir.
Biiytik cocuklarda en sik rastlanilan bulgu kronik ka-
bizlik, bliytime geriligi ve malniitrisyondur (1-3).

Bu yazida yenidogan doneminde atipik bulgu veren
bir Hirschsprung olgusu sunularak, literatiir esliginde
hastaligin atipik ortaya cikis sekillerinin tartisilmasi
amaclanmuistir.

Olgu Sunumu

Yirmi yedi yasindaki annenin 2. gebeliginden 1. ya-
sayan olarak 3400 gr agirliginda normal vajinal yol ile
miadinda dogan kiz bebek, dogum sonrasi 14. giinde
iki giin once baslayan kusma sikayeti ile bagvurdu. Oz
gecmisinde, annenin gebeliginin takipli oldugu ve
problemsiz gectigi, dogum salonunda restsitasyon ih-
tiyacinin olmadigl, postnatal ikinci giintinde sorunu
olmayan anne ve bebegin hastaneden taburcu edildigi
ogrenildi. Ik mekonyum ¢ikisinin dogum sonrasi 2.
giinde oldugu ve anne siiti ile sorunsuz olarak bes-
lendigi 6grenildi. Postnatal 12. giine kadar sikayeti
olmayan bebegin poliklinik takiplerinde de herhangi
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bir probleme rastlanmadi. Son iki giindiir kusma sika-
yetleri olan hasta, figkirir tarzda olmaya baslayan kus-
ma etiyolojisinin aydinlatilmasi amaciyla yenidogan
servisine yatirildi. Fizik incelemesinde genel durumu
iyi, vital bulgular stabildi. Hastanin sistemik muaye-
nesi normal olarak kaydedildi. Hastanin laboratuvar
sonuclar degerlendirildiginde tam kan parametreleri
ve biyokimya analizi normaldi. Hastaya pilor stenozu
diisiintilerek yapilan batin ultrasonografisinde; pilor
uzunlugu 20 mm olup, pilor kas dokusu kalinlig1 2.9
mm (Normal: <3 mm) ile normalin tst sinirinda oldu-
gu ve klinik uyumlu ise bulgularin pilor stenozu lehine
oldugu rapor edildi. Yatisinin 2. glintinde hastanin 3
kez daha figskirir tarzda kusmasinin oldugu gozlendi.
Ayakta direkt batin grafisinde belirgin hava siv1 sevi-
yesi goriilen (Sekil 1) hasta, Cocuk Cerrahisi Klinigi
ile konsiilte edildi. Rektal tusede figkirir tarzda gaita
¢ikisi olan hastada Hirschsprung hastaligi distinildi.
Baryumlu kolon grafisinde kisa segment Hirschsprung
hastaligini distindiirecek bulgular olan (Sekil 2) hasta-
dan rektal biyopsi alindi. Beslenme problemi olmayan
ve uyariyla gaita ¢ikist olan hasta biyopsi sonucu ¢ika-

Sekil 1. Hastanin ayakta direkt batin grafisinde rektal bélgeye hava
gegisi gézlenmiyordu
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na kadar ayaktan takip edildi. Postnatal 25. giiniinde
biyopsi sonucu Hirschsprung hastaligi ile uyumlu sap-
tanan hasta opere edildi. Operasyon sonrasi sikayetleri
kaybolan hasta pilor stenozu acisindan da takip edildi.
Sekiz aylik izleminde beslenme problemi gelismeyen
hastaya ek miidahale yapilmadi.

Tartisma

Hirschsprung hastaligi klasik semptom ve klinik
bulgular disinda atipik bulgularla karsimiza ¢ikabil-
mektedir. Cocukluk caginda olabildigi gibi, ilerleyen
yaslarda da tam1 konulan olgular bildirilmektedir.
Literatiirde 38 yasinda kronik konstipasyon a¢isindan
degerlendirilen ve sigmoid volvulus nedeniyle opere
edilip, yapilan histolojik incelemesinde kisa segment
Hirschsprung hastaligi tanisi alan olgu da bildirilmis-
tir (4). Yine yenidogan déneminde nekrotizan ente-
rokolitin radyolojik bulgusu olan pndmatozis intes-
tinalis tespit edilen ve takipte Hirschsprung hastaligi
tanist alan bir olgu da bildirilmistir (5).

Literatlirde gastrointestinal semptomlar1 olmadan
Hirschsprung hastalig1 tanisi alan olgular da mevcut-
tur. Bes aylik bir erkek hastada tiriner sistem enfeksi-
yonuna yonelik yapilan voiding sistoliretrogram esna-
sinda safra kesesinin yumusak doku kitlesi nedeniyle
saga dogru itilmis gozlenmesi sonucu Hirschsprung
hastalig1 tanisi aldigi bildirilmistir (6).

Hirschsprung hastali§1 ve pilor stenozu birlikteligi
literatiirde bildirilmemistir. Bu olguda, kusmanin 6n

Sekil 2. Baryumlu kolon grafisinde Hirschsprung hastahgi ile uyumlu
olarak rektumda gegcis zonu tespit edildi

Hepyanar ve ark.



planda olmas1 ve bulgularin 2. hafta sonunda orta-
ya ¢ikmast ilk etapta pilor stenozunu distindirmusti.
Ancak yapilan ultrasonografisinde pilor kas dokusu
kalinliginin simnirda olmasina ragmen, hastanin buna
yonelik opere edilmeden bulgularinin kaybolmasi kus-
manin Hirschsprung hastaliginin semptomu oldugu-
nu distindirmistiir. Konstipasyon ve abdominal dis-
tansiyon olmadan kusma ile bagvuran Hirschsprung
olgulan literatiirde nadiren rapor edilmektedir (7).

Sonug olarak, Hirschsprung hastaligi yenidogan
doneminde diger gastrointestinal sistem bulgulari ol-
maksizin sadece kusma ile ortaya ¢ikabilir. Yenidogan
doneminde nedeni agiklanamayan kusma ile basvu-
ran olgularda Hirschsprung hastaligi da ayirici tanida
distintilmelidir.
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