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Background and Design.- Classic agan-
glionosis is detected in only 50% of patients 
presenting with clinical symptoms of Hirsch-
sprung's disease; neuronal intestinal dyspla-
sia (NID) is the real pathology in 20-40% of 
this group. Herein, the outcome of cases 
presenting with complaints related to bowel 
dysmotility and diagnosed to have NID, is 
evaluated. 
Results.- 8 NID cases, admitted to our unit 
had gastrointestinal decompression, barium 
enema and anorectal manometry, per-
formed routinely. The full thickness rectal 
biopsies, peroperative colonic biopsy and 
anal myectomy samples were histopa-
thologically evaluated with hematoxylin eo-
sin stain (HE). Those cases histopathologi-
cally labeled as NID were either given oral 
Cisapride or surgically treated and followed 
up. In our domestic environment deprived of 
immunohistochemical  facilities, diagnosis of 
NID is dependent on the combined experi-
ence of the pathologist, using the HE stain, 
and the clinical presentation of the cases.  
Conclusion.- Anorectal manometry and 
barium enema, provide nonspecific informa-
tion for NID and pathology reveals the most 
important diagnostic criteria. 
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H irschsprung hastalõğõnõn klinik 
semptomlarõ ile başvuranlarõn 
sadece %50�sinde klasik agang-
lionozis saptanmõş; aslõnda 

tüm olgularõn %20-40'õnda nöronal intes-
tinal displazi (NID) olduğu gösterilmiştir.1 
Ancak, morfolojik ve klinik bulgular ara-
sõndaki korelasyonun hala net olarak ko-
nulamadõğõ nöronal intestinal malformas-
yonlarda, tedavi seçenekleri de farklõlõk 
göstermekte, bir kõsmõ hipotez düzeyinden 
ileri götürülememektedir.2,3 Bu seride, 
barsak motilitesi bozukluğuna bağlõ ya-
kõnmalarla başvuran ve NID tanõsõ konan 
olgulara uygulanan değişik tedavi seçe-
nekleri ve klinik sonuçlar değerlendiril-
miştir. 
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Anabilim Dalõ'nda 1990-1999 yõllarõ arasõnda 
4 kõz ve 4 erkek toplam 8 olguda patolojik in-
celeme sonucunda NID tanõsõ konmuştur. 5 
olgunun yenidoğan döneminde başvurduğu 
gözlenen seride başvuru yaşõ 3 günlük  ile 7 
yaş arasõnda değişmektedir.Başvuru şikayeti 
inatçõ konstipasyon (n=4), enterokolit (n=1), 
batõn distansiyonu (n=1) ve gastrointestinal 
sistem perforasyonu (n=1) olarak belirlenmiş-
tir. Tüm olgularda tanõya yönelik olarak bar-
sak dekompresyonu ve hastanõn stabilizasyo-
nu sağlandõktan sonraki dönemde 24 saat ara 
ile lavman opak grafisi, anorektal manometri  
ve daha sonra histopatolojik inceleme yapõl-
mõştõr. Lavman opak grafisi; geçiş zonu varlõğõ 
ve kolon dilatasyonunun derecesi açõsõndan 
değerlendirilmiştir. Anorektal manometride; 
internal anal sfinkterin rektal uyarõ volümüy-
le uyumsuz gevşeme cevabõ, anorektal hiper-
eksitabilite, anorektal fluktuasyonlarda art-
mõş amplitüd NID ile uyumlu kabul edilmiştir 
Histopatolojik inceleme için 5 olguya tam kat 
rektal biopsi, 2 olguya anal myektomi ve 
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gastrointestinal sistem perforasyonu nedeniy-
le başvuran 1 olguda peroperatif dönemde ko-
lostomiden ve rektumdan biopsi uygulandõ.
Örnekler Hematoksilen Eosin (HE) boyama ile 
incelendi. Histopatolojik incelemede periferik 
sinir hipertrofisi, hiperplazi; ganglion hücre 
(sayõ ve sõklõğõn artmasõ, hücre dağõlõmõnõn 
düzensizliği, gruplaşma eğilimi, ganglion hüc-
re dejenerasyonu); submukoza ve muskuler 
pleksus değerlendirildi. 
 

BULGULAR 

Serideki olgularõn hiçbirinde lavman 
opak grafisinde geçiş zonu görülmedi. 
Anorektal manometri yapõlan 8 olgunun 
hepsinde internal sfinkter relaksasyonu 
saptandõ. Bu iki inceleme sonrasõnda kli-
nik bulgular ve inceleme sonuçlarõ değer-
lendirilerek hiçbir olguda NID tanõsõna 
varõlamadõ. Yapõlan cerrahi girişimler ile 
alõnan örneklerin histopatolojik inceleme-
si 8 olguda da NID tanõsõyla sonuçlandõ 
(Şekil 1, 2). Anal myektomi yapõlan 2 ol-
guya, gastrointestinal sistem perforas-
yonlu 1 hastaya kolostomi kapatõldõktan 
sonra ve rektal biopsi ile tanõ konan 4 ol-
guya medikal tedavi olarak Sisaprid 0.2 
mg/kg X 4 başlandõ. Kolostomisi başka bir 
merkezde açõldõktan sonra kliniğimize 
başvuran ve rektal biopsi ile NID tanõsõ 
alan olguya Duhamel operasyonu uygu-
landõ. 3 ay ile 3 yõl arasõnda değişen 
(ortalama 19 ay) takip süresi sonunda 7 

olgunun yakõnmalarõ gerilemiştir. Şu an 
14 yaşõnda olan olgunun anal myektomi 
ve medikal tedavi sonrasõ, 1 yõl içinde 2 
kez konservatif tedaviye yanõt veren batõn 
distansiyonu sebebiyle hospitalizasyonu 
gerekmiştir. Sonuç olarak ülkemiz koşul-
larõnda NID'de HE boyama ve iyi bir 
kliniko-patolojik ilişki ile sonuca gidilebi-
lir. Anorektal manometri ve lavman opak 
grafisi bu seride NID tanõsõnda yetersiz 
kalmõş ve patoloji tek güvenilir tanõ yönte-
mi olarak yerini korumuştur. NID tanõsõ 
alan olgularda Sisaprid ile uygulanan 
medikal tedaviye olumlu yanõt alõnmõştõr. 
 

TARTIŞMA 
Hirschsprung hastalõğõ gastrointestinal 

kanalda submukozal ve intramuskular 
pleksuslarda ganglion hücresi yokluğuna 
bağlõ gelişen konjenital, fonksiyonel bir in-
testinal obstruksiyon tablosudur.4 NID ilk 
kez 1971 yõlõnda Meier-Ruge tarafõndan, 
Hirschsprung hastalõğõ semptomlarõna ben-
zer bulgularõ olan hastalarda tanõmlanmõş-
tõr.5 Aslõnda Hirschsprung hastalõğõ semp-
tomlarõ ile tetkik edilen olgularõn sadece %
50'sinde klasik aganglionozis tablosunun 
bulunduğu, olgularõn %20-40'õnda  NID'nin 
etken olduğu saptanmõştõr.1 Yeterli agang-
lionik barsak segmenti rezeksiyonu yapõl-
masõna rağmen bazõ Hirschsprung hastala-
rõnda, operasyondan sonra inatçõ barsak 
disfonksiyonu devam etmektedir. Pull 
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Şekil 1. Hipertrofik periferik sinir şeklindeki 
pleksusda gruplaşmõş, kõsmen dejenere ganglion 

hücreleri görülmektedir (HE x 200) 

Şekil 2. Hipertrofik periferik sinir içinde düzensiz 
dağõlõmlõ, gruplaşma eğiliminde ganglion hücreleri 

görülmektedir (HE x 200)  



through operasyonundan sonra  %6-20 olgu-
da enterokolit ve %11-35 olguda konsti-
pasyon ve soiling şikayetlerinin sürdüğü bil-
dirilmekte, aşağõ çekilen segmentte gang-
lion hücrelerinin varlõğõnõn tatminkar sonuç 
için yeterli olmadõğõ gerçeği ile karşõlaşõl-
maktadõr.6 NID ve Hirschsprung hastalõğõ 
olgularõn %26'sõnda aynõ anda bulunabi-
lir.4,7  

NID Tip A nadir görülür ve tüm nöronal 
intestinal malformasyonlarõn %2'sidir. 
Myenterik pleksusla beraber submüköz ar-
terleri ve mukozayõ da etkileyen sempatik 
innervasyonun konjenital aplazisi, hipopla-
zisi ya da immatüritesiyle ilişkilidir.1,3,7  

NID Tip B sõk görülen tiptir ve parasem-
patik submüköz pleksusun malformas-
yonudur. Hirschsprung hastalõklõ olgularda 
görülen tip de sõklõkla budur.3,7 Klasik 
aganglionozisten ayrõmõ çok iyi tariflense de 
nöronal intestinal malformasyonlarõn mor-
folojik ve klinik bulgularõ arasõndaki kore-
lasyon hala çok belirgin değildir ve tedavi 
seçenekleri farklõlõk gösterir.2,3 NID' li olgu-
larda en sõk şikayet bu seride de olduğu üze-
re konstipasyondur. Çocukluk döneminde 
konstipasyon tek başõna veya diğer şikayet-
lerle beraber çözülmesi gereken sõk bir prob-
lem olarak karşõmõza çõkar. Az bir grupta da 
olsa bazen, konvansiyonel tedavi metodlarõ 
yetersiz kalõr ve olgu barsak boşaltõmõ için 
sõklõkla hastaneye başvurmak durumunda-
dõr.8,9 Bu tip olgularda ön planda Hirsch-
sprung hastalõğõ düşünülmekte, buna yöne-
lik tanõsal incelemelerde NID tanõsõna ulaşõ-
labilmektedir. Hastanõn dekompresyonu ve 
stabilizasyonu sağlandõktan sonra çekilen 
lavman opak grafisinde geçiş zonu görülme-
si Hirschsprung tanõsõ için anlamlõ iken 
NID'de izole olgularda geçiş zonu görülmez 
ve sadece kolon dilatasyonu saptanabilir. 
Bu seride de olgularõn lavman opak gra-
filerinde geçiş zonu görülmemiş, dilate ko-
lon segmentleri izlenmiştir. Anorektal ma-
nometrik incelemede, Hirschsprung hastalõ-
ğõndan farklõ olan ve NID için spesifik bul-
gular vardõr. Bunlar; internal anal sfink-
terin rektal uyarõ volümüyle uyumsuz gev-
şeme cevabõ, anorektal hipereksitabilite, 
anorektal fluktuasyonlarda artmõş amplitüd 
olarak sayõlabilir.10 Serimizdeki olgularõn 

anorektal manometrik incelemelerinde in-
ternal sfinkter relaksasyon yanõtõ mevcuttu, 
böylece Hirschsprung hastalõğõ tanõsõndan 
uzaklaşõldõ, ancak NID için spesifik anorek-
tal manometrik bulgular gözlenemedi. Tüm 
olgularda NID tanõsõ histopatolojik inceleme 
sonunda konuldu. Hirschsprung ve benzer 
diğer hastalõklarõn araştõrõlmasõnda histo-
kimyasal ve immunohistokimyasal teknikle-
rin gelişiminin önemli rolü olmuştur.11,12  

Histopatolojik incelemede NID düşündü-
ren bulgular; hiperganglionozis, dev gang-
lionlar (7'den fazla  ganglion hücresi içerme-
si), lamina propria'da ektopik ganglion hüc-
resi varlõğõ ve mukoza, muskularis mukoza 
ve submukozal damarlarda artmõş asetil-
kolin esteraz aktivitesi olarak sayõlabilir.3,6 
Sunulan seride alõnan biopsi materyalleri-
nin HE ile boyanmasõ sonrasõndaki incele-
melerde ganglionlarda dejenerasyon, peri-
ferik sinir hipertrofisi, kalõn muskularis 
mukoza, ganglion hücrelerinde düzensiz da-
ğõlõm gözlenmiş ve NID tanõsõ konmuştur. 
Literatürde izole NID tanõsõnõn anorektal 
manometri ve histokimyasal inceleme kom-
binasyonu ile rahatlõkla konulabileceği bil-
dirilmektedir.13 Bazõ serilerde elektroma-
nometrik NID tanõsõyla, histokimyasal ince-
leme ile varõlan son tanõ arasõndaki kore-
lasyonun %100 olduğu belirtilmektedir.10 
Sunulan seride ise NID tanõsõna histo-
patolojik inceleme ile ulaşõlmõş, diğer tanõ 
yöntemleri yetersiz kalmõştõr. NID'in sõk gö-
rülen tipinde (Tip B) tedavi yaklaşõmõ kon-
servatiftir ve nadiren barsak rezeksiyonu 
gerekebilir.  

Anorektal basõnç profili yüksek ve anal 
sfinkter relaksasyonlarõ rudimanter olgular, 
sfinkteromyektomiden fayda göreceklerdir. 
NID Tip A'da ise acil enterostomi sõklõkla 
gerekmektedir.1 Bu seride de 7 olgu medikal 
tedavi amacõyla verilen Sisaprid'den fayda 
görmüş, klinik bulgular gerilemiştir. His-
topatolojik inceleme öncesinde yapõlan cer-
rahi girişimler de sadece tanõya yönelik ol-
makla kalmamõş, tedavi üzerine de etkileri 
olmuştur. Ülkemizde avidin-biotin immu-
noperoksidaz tekniği, süksinil dehidroge-
naz metodu ile boyama, asetilkolinesteraz 
aktivitesi gibi immünohistokimyasal incele-
meler rutin olarak uygulanamadõğõndan 
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NID tanõsõ sorunludur.7,12 Ancak pediatrik 
patologlarõmõzõn artan bilgi birikimiyle, HE 
ile hazõrlanan örneklerden NID tanõsõnõ 
koymalarõ mümkün olmakta ve özellikle kli-
nik korelasyon kurulabilen olgularda olum-
lu tedavi sonuçlarõ alõnabilmektedir. Ano-
rektal manometri ve lavman opak grafisi 
NID tanõsõnda yetersiz kalmakta ve patoloji 
tek güvenilir tanõ yöntemi olarak yerini ko-
rumaktadõr. 
 

ÖZET 

Hirschsprung hastalõğõnõn klinik bulgu-
larõ ile başvuran hastalarõn yalnõzca %
50'sinde klasik aganglionosis belirlenirken, 
bu grup hastalarõn %20-40'õnda nöronal in-
testinal displazi (NİD) sorumlu tutulan ger-
çek patolojidir. Bu çalõşmada, NİD tanõsõ a-
lan ve barsak dismotilitesi yakõnmalarõyla 
başvuran hastalarõn sonuçlarõ değerlendiril-
miştir. 

Cerrahpaşa Tõp Fakültesi Çocuk Cerrahi-
si Anabilim Dalõ'nda 1990-1999 yõllarõ ara-
sõnda 4 kõz ve 4 erkek toplam 8 olguda pato-
lojik inceleme sonucunda NİD tanõsõ kon-
muştur. Kliniğimize yatõrõlan tüm olgulara 
gastrointestinal dekompresyon, lavman o-
pak grafisi ve anorektal manometri rutin 
olarak uygulandõ. Tam kat rektal biyopsiler, 
peroperatif kolon biyopsileri ve anal miyek-
tomi örnekleri histopatolojik olarak hema-
toksilen eosin boyasõyla (HE) değerlendiril-
di. Histopatolojik olarak NİD tanõsõ alan ol-
gular oral cisapride veya cerrahi tedavi uy-
gulanarak izlendiler.  

Sonuç olarak, ülkemiz koşullarõnda im-
münohistokimyasal olanaklarõn olmamasõ 
nedeniyle, NİD'nin tanõsõ patologun HE bo-
yasõ ile deneyimi ve olgularõn klinik başvu-
rularõnõn birlikte değerlendirilmesi ile ko-
nulmalõdõr. Anorektal manometri ve lavman 
opak grafilari NİD için nonspesifik bilgi ver-
dikleri için patoloji, tanõ kriteri olarak öne-
mini korumaktadõr. 
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