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OZET

Noronal intestinal displazi; cogul ameliyat nedeni: Olgu sunumu

Noronal intestinal displazi (NiD) Hirschprung hastaligl ile benzerlik gosteren klinik bir durumdur. ilk defa Meier-Ruge tarafindan 1971 yilin-
da enterik pleksusun patolojisi bilinmeyen bir malformasyonu olarak tanimlanmistir. Goriilme sikligi hakkinda tartismalar vardir. Iki alt ti-
pi bulunmaktadir.

Bu yazida amag klinigimize basvuran ve intestinal obstriiksiyon nedeni ile multipl operasyonlara gerek duyulan agir bir noronal intestinal

displazi olgusunu sunmakir.
Anahtar kelimeler: Konstipasyon, néronal intestinal displazi

ABSTRACT

Neuronal intestinal dysplasia: The cause of multiple operations (case report)
Neuronal Intestinal Dysplasia (NID) is a clinical condition resembling Hirschprung disease. NID was first described by Meier-Ruge in 1971 as
a disease which has an unknown etiology of malformation of the enteric plexus. There is not a consensus about its incidence. It has two

subtypes.

The aim of this review is to present a case referred to our clinic who had severe neuronal intestinal dysplasia, required multiple operation

due to intestinal obstruction
Key words: Constipation, neuronal intestinal dysplasia
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GIRIS

ronik konstipasyon sadece cocuklarda degil ayni za-

manda eriskinlerde de sik rastlanan bir durumdur.
Noronal intestinal displazi (NIiD) belli histopatolojik 6zel-
likleri olan, kronik konstipasyon, abdominal distansiyon
ve tasma tarzinda fekal inkontinans ile karakterize ve
genelde cocukluk doneminde ortaya cikan bir hastaliktir
(1). Noronal intestinal displazi Meier-Ruge tarafindan
1971 yilinda enterik pleksusun patolojisi bilinmeyen bir
malformasyonu olarak tanimlanmistir (2). Goralme sikli-
81 hakkinda tartismalar vardir. Oranlar farkll serilerde
90.3 ile %62 arasinda verilmektedir (3). Hirschprung has-
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taligindan stiphe edilen olgulardan yapilan biyopsilerde
%5-60 oraninda NID saptanmustir. NiD'nin temel histolo-
jik ozelligi submukoza, miyenterik pleksusta yediden
fazla sinir ve ektopik ganglion hicreleri iceren dev gang-
lionlarda hipergangliyozdur. NiD siklikla Hirschprung has-
taliginin proksimalindeki aganglionik segmentte, daha az
siklikta da izole segmentte ortaya ¢cikmaktadir (2,4). izo-
le NID hastaliginin insidansi farkli merkezlerde uygula-
nan rektal biyopsilerde 9%0.3 ile %40 arasinda degismek-
tedir (5). NID etyolojisi hala tam olarak bilinmemektedir
(6).

Bu yazida amag; klinigimize basvuran ve intestinal
obstriiksiyon nedeni ile multipl operasyonlara gerek du-
yulan agir bir NiD olgusunu literatir esliginde sunmaktir.

OLGU SUNUMU

On dort yasinda erkek hasta karinda sislik, gaz-gaita
¢lkaramama yakinmalari ile basvurdugu hastanede me-
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kanik intestinal obstriksiyon on tanisi ile sigmoid kolo-
tomi, dekompresyon ve primer kapama yontemi ile
ameliyat edilmis. Sikayetleri gegmeyen hasta ileri tetkik
ve tedavi amaci ile hastanemize sevk edildi. Hastanin 0z-
gecmisinde; U¢ kez gaz-gaita ¢lkaramama sikayeti ile
hastaneye basvurdugu ve yatirilarak medikal tedavi uy-
gulandigl 6grenildi. Soygecmisinde ozellik yoktu. Fizik
muayenesinde; gelisme geriligi, batinda distansiyon, bar-
sak seslerinde mekanik tini mevcuttu. Kan tetkiklerinde
sadece hiponatremisi mevcuttu. (Na: 121 mEg/L) Cekilen
ayakta direk karin grafisinde (ADKG) kolonik ve ince bar-
sak duzeylerinde hava sivi seviyeleri tespit edildi. Batin
ultrasonografisinde batin i¢i barsak anslari ileri derecede
dilate, barsak icerigi ileri-geri (to and fro) seklinde hare-
ketli ve sag alt kadranda belirgin olmak Uzere barsak
anslari arasinda serbest sivi saptandi. Yapilan endoskopi-
sinde; sigmoid kolon ve rektum mukozasinda time ya-
kin alanda submukozal damar aginin kayboldugu, hipe-
remik ve ddemli gorinum tespit edildi. Batin tomografi-
sinde; rektosigmoidde Kisa bir segmentte darlik ve prok-
simalindeki kolon ve ince barsak anslarinda dilatasyon,
ince barsak diizeyinde invajinasyon ile uyumlu gorinim
saptandl. Hasta operasyona alindl. Treitzdan 100 cm dis-
talde yaklasik 40 cmv'lik segmentte jejunojejunal invaji-
nasyon, eski kolotomi yapilan alanda bridler saptandi ve
segmenter rezeksiyon, u¢-uca anastomoz ile bridektomi
uygulandi. Postop 10. gun sikayetleri tekrarlayan hasta
tekrar operasyona alindl. Yaygin yapisikliklar olan has-
taya bridektomi uygulandi ve anti-adhezif bariyer kulla-
nilarak operasyon sonlandirildi. Ikinci ameliyatin posto-
peratif 13. gintiinde ADKG'de seviyelerinin devam etme-
si Uzerine hasta tekrar operasyona alindi. Peroperatif sig-
moid kolonda volvulus ve yaygin yapisikliklar saptanan
hastaya bridektomi, sigmoid kolon rezeksiyonu ve Hart-
mann prosedurt uygulandi. Sigmoid kolonun patolojik
inceleme sonucu, hipoganlionik noronal intestinal displa-
Zi olarak belirtildi.

Sikayetleri gerilemeyen, obstriksiyonu devam eden
hastaya dorduncu ameliyatinin postoperatif 15. gininde
tekrar operasyon Kkarari verildi. Bridotomi uygulandi. Mu-
ler-Abott tlpl ¢ekuma kadar ilerletildi ve anti-adheziv
bariyer kullanilarak operasyon bitirildi. Postoperatif 8.
gunde Muler-Abott tlpu ¢ekildi. Postoperatif 10. glinde
genel durumu bozulan, hipotansif seyreden hastanin ali-
nan kan kulturlerinden candida albicans Uredi. Septik
tabloya giren hasta postoperatif 11. ginde kaybedildi.

Rezeksiyon materyalinin makroskopik incelemesin-

Resim 1: Muskularis propriada longitiidinal ve sirkiiler kas-
lar arasinda seyrek izole dev ganglion hiicreleri (20x10 H&E)

Resim 2: Submukozada izole ganglion hiicresi (20x10 H&E)

de 20 cm. uzunlugunda cevresi 6 cm. olan kolon rezek-
siyon piyesinde barsak llimeni bazi alanlarda ileri dere-
cede genislemis ve duvar yer-yer incelmis gorinumde
saptandi. Mukoza pilileri 6demli ve kabalasmis goru-
nimdeydi. Mikroskopik bulgularda kolon segmentleri
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Resim 3: Muskularis propriada hipertrofik sinir pleksuslari
(20x10 H&E)

¢ok sayida Kkesitler halinde tim duvar katlarini ornekle-
yecek sekilde incelendi. Mukoza duzenli gorinimde idi.
Submukozada ve muskularis propria icinde seyrek, izole
dev ganglion hucreleri (Resim 1-2) ve hipertrofik sinir
pleksuslari izlendi (Resim 3). Hipertrofik sinir liflerinde ak-
sonlarda kalinlasma, say! artigi ve organizasyonu bozul-
mus dizilim mevcuttu.

Tartisma

Hirschprung hastaligl 5000 yenidogandan birini etki-
leyen, sik gorulen, semptom ve bulgulari NID ile karisan
konjenital bir malformasyondur (6,7). Hirschprung hasta-
lig1 belirti ve bulgular ile basvuran hastalarin %20-40'da
NID tespit edilmistir (8). Hirschprung hastaliginin izole
formlarinda hastalarda postoperatif daha iyi barsak ha-
reketleri mevcuttur. Devam eden semptomlar varliginda
NiD’den stiphelenilmelidir (9).

NID'nin hafif formdan ciddi formlara kadar degisik his-
tolojik tiplerinin olmasindan dolayi tani kriterleri arastiri-
cilar arasinda yillardir bir tartisma konusu olmaya devam
etmekte ve gorllme siklig farkll Ulkelerde farkli bulun-
maktadir. Montedonico ve ark. kendi serilerinde NID insi-
dansinin %17.5 oldugunu belirtmektedirler (9). Bu farkli-
Ik arastiricilar arasinda tani kriterlerinin standart olma-
masindan kaynaklanmaktadir. Giniimizde NiD tanisinda

A. Slmer, E. Onur, N. Koksal, E. Altinli, P. Gunes, A. Gelik, Y. Glnerhan, M. A. Uzun

bir fikir birligi olusmus ve histopatolojik olarak yedi ve
Uzeri noron iceren dev ganglionlar ile birlikte submuko-
zal pleksuslarda hiperplazi, lamina propria ve submuko-
zal kan damarlarinin etrafinda artmis asetilkolinesteraz
aktivitesi ve lamina propriada heterotopik ganglion tani
kriterleri olarak verilmektedir (9). NID olgularinda hastali-
gin ciddiyeti ile histolojik incelemenin ciddiyeti arasinda
bir korelasyon yoktur. NID tanisinda semptomlar ve fizik
muayene bulgular 6zgln degildir.

NID'nin iki alt tipi vardir. Tip A %5’den az oranda rast-
lanan, neonatal donemde intestinal obstriksiyon, diyare
ve kanli diskilama bulgular veren, sempatik innervasyo-
nun konjenital aplazisi veya hipoplazisi ile karekterize
formudur. Tip B; Hirschprung hastaligini taklit eden, sub-
mukoza ve miyenterik parasempatik pleksuslarin mal-
formasyonu ile karakterize formudur (5).

Tou ve ark. (7) yaptiklar ¢alismalarinda NiD'nin gene-
tik olarak Hirschprung hastaligindan farkl klinik bir du-
rum oldugu belirtiimektedirler. Cin populasyonunda NID
ile Hirschprung hastaligi arasinda RET proto-onkogen
mutasyonunun sikligl agisindan belirgin fark oldugu ve
Hirschprung hastaliginin RET proto-onkogeni ile iliskili ol-
dugu saptanmistir (7).

Ayni zamanda Kobayashi ve ark. (1) yaptiklar calis-
malarinda; normal populasyon ile karsilastirildiklari za-
man NID ve kronik konstipasyonu olan olgularda barsak-
lardaki neroendokrin htcrelerin (NEC) miktarinda belirgin
artis oldugunu saptamislardir. Buna ilave olarak NEC se-
viyesinde NID hastalarinda ve ciddi, cerrahiye ihtiyac du-
yulan kronik konstipasyonu olan olgularda konservatif
tedavi edilen olgulara gore daha belirgin bir artis oldugu
tespit edilmistir. NID olgularda yalniz NEC sayisinda artis
degil, ayni zamanda dev ganglionlar ve submukozal
pleksuslarda hiperplaziye benzer yapisal degisiklikler de
saptanmistir (1).

NID’nin histopatolojik bulgularinin yas ile ilgili olup ol-
madigl diger bir tartisma konusudur. Gillick ve ark. (5) ¢a-
lismalarinda; kronik konstipasyon ya da Hirschsprung
hastaligini dustiindiren semptomlar ile basvuran olgula-
ra rektal biyopsi uygulamislar ve olgularin %7.8’inde NID
saptamislar. Olgularin %52’sinin yasi basvuru aninda bir
yas ve Uzeri olarak tespit edilmistir. NID tanisi konulan
olgularin basvuru aninda yaslari 1 gunlik ile 10 yas ara-
sI degismektedir (5). Bizim olgumuzda da; bize basvuru
yasl 14'dur. Fakat olgunun 6zge¢misinde sik sik konsti-
pasyon ataklari gecirdigi ve son U¢ ylil icinde de U¢ kez
barsak tikanikhigl on tanisi ile yatirilarak medikal tedavi
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uygulandigl saptanmustir. Ciddi NiD'li cocuklarin ortalama
basvuru zamanlarl besinci aydir (9).

NID dustinilen olgularda tipine bagli olarak temel te-
davi yaklasimi konservatif olmaldir. Dekompresyon
amacll nazogastrik sonda uygulamasi, bosaltici lavman
uygulanmasl, prokinetik ilaclarin kullaniimasi ve total
parenteral besleme konservatif tedavi yaklasimini olus-
turmaktadir. Bu tedavi yaklasimlari ile hastalarda hafta-
lar icinde herhangi bir yakinma kalmadigi goralmustur.
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