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GIRiS

Hirschsprung hastaliinda temel defekt, ganglion hlcrelerinin yokluguna bagh
olarak propulsive aktivitenin ilgili barsak segmentinde olmamasidir. Bu segment
anokutanebz hattan baslar, proximale dogru farkh uzunluklarda devam eder. Normal

motor aktivitenin distale ilerleyememesi ile proximalde megakolon olusur (3).

Hastallk 1886 Berlin Pediatri Kongresinde 20 vakalk bir seri sunan Harald
Hirschsprung'un adi ile animaktadir.

Konjenital megakolon  olarakta tamimlanan bu  hastaliin  etiolojisi
neuroblastlarn, gastrointestinal kanal caudal migrasyonunda arrest olusumu ile

aglklanmaktadtr.

5000 canli dojumda bir gorulir. Klinik olarak farkl sekillerde ortaya gikar.
Yeni doJan doéneminde tam obstriksiyona neden olabilecedi gibi, ileri yaslarda
sadece kabizlik tek sikayet olabilir. Tani yéntemleri, opak madde ile distal kolonun
radyolojik incelemesi, rektal biopsi, anorektal manometre ve immunohistokimyasal
calismalar ile artmig asetilkolin aktivitesi, gesitli enzim ve antikorlarin goésterilmesidir
(53).

Hastaligin tedavisi cerrahidir. Tedavide temel prensip aganglionik segmentin
¢ikariip mimkin olan en alt seviyeye kadar normal kolonun indirilmesidir. 1948 de
Swenson ve ark.lari abdomino perineal rezeksiyon ile ilk bagarih definitiv tedaviyi
tanimlamiglardir. Bu tarihten itibaren her biri farkh teknik problemiere sahip cerrahi
yontemler sunulmustur. Fakat bugln igin herkesge kabul edilen ve uygulanan kesin
bir tedavi metodu yoktur. Swenson'un transanal prolabs ve rezeksiyon, Duhamelin
retrorektal pullthrough ve Soave'nin endorektal mukozal pullthrough yoéntemleri en
¢ok kullanilan ve literatirde Kkargilagtirilan temel O¢ tedavi yontemidir. Bu
prosedlrierin  komplikasyonlarini  en aza indirmek igin gesiti modifikasyoniar
Onerilmektedir. Biz bu g¢alismamizda Duhamel'in Martin modifikasyonunda olusan

rektal posu elimine etmek igin uyguladigimiz yeni bir metodu ele aldik.



GENEL BILGILER

Hirschsprung hastaligi ilk kez 1691 de Frederich Ruysch tarafindan 5
yagindaki bir kiz gocugunun otopsisinde rapor edilmigtir. 1886, Berlin Pediatri
Kongresinde Hirschsprung konjenital megakolonu ayrintili olarak tanimlamigtir. Tittel
ise 1901 de dogustan kabizh@ olan 15 aylik bir bebegin rektumunda intramural
ganglion hucrelerinin olmadigint  bildirmigti. 1908 de Finney hastalik hakkinda
bilinenleri 6zetlemis, 1940 da Tiffin, Chandler ve Faber bir vakada distal kolonda
ganglion hacrelerinin olmadigini ve bunun neticesinde bu kolonda aperistaltizm
oldugunu belirtmislerdir. Ehrenpreis 1946 da hastaligin etioloji ve patogenezini genisg
olarak aglklamig ve yenidogan doneminde teghis edilmesi gerektigini vurgulamigtir.
1938 de Robertson ve Kernohan, 1948 de Zuelzer ve Wilson yenidodan intestinal

obstruksiyonlan ile distal aganglionozisi beraber ele aldilar.

1948 de Swenson ve Bill kirativ operativ teknigi sundular. Neuhaser'in
radiolojik galigmalari ile dar rektum, distal kolon, gegis zonu ve proximaldeki

genisleme gosterildi.

Gergek konjenital megakolon, kolonun parsiyel veya tam obstruksiyonu ile
karakterize olup, neden distal sindirim kanalinda intramural ganglion hucrelerinin
yoklugudur. Aganglionik segment distalden proximale farkli uzunluklarda olabilir, tim

kolonu ve hatta tim intestinal sistemi tutabilir.

Temel patolojik gorGnim normal kalibrasyonda distal kolon, derece derece
veya ani bir gegisle proximalde dilate kolonun olmasidir. Gegis hatti koni veya

huni seklinde olur.

Proximal barsak duvan kas hipertrofisi ve siklikla 6demden dolay:
kalinlagmistir ve hem ¢ap ve hemde wuzunluk olarak artmigtir. Proximaldeki
hipertrofi ve dilatasyon, obstruksiyonun derecesine ve hastanin yasina baghdir. Intra
luminal feges birikimi dolayis! ile mukozal Ulserasyonlar olabilir. Distal kolon normal
géramunlidur.  Aganglionozis ince barsakta sonlaniyorsa veya enterokolit varsa

gegis hatti gérilmeyebilir.

Ganglion hucreleri  distal barsakta, submukozal ve intermuskiler sinir

plexuslarinda yoktur. Sinir lifleri hacim olarak artmistir. Buglin igin kabul edilen
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fenomene gore ganglion hucreleri yoklugu agadi rektumdan baglar ve proximale
dogru atlamadan devam eder. Bundan dolayl rektumdan alinan biopside ganglion
hacrelerinin olmasi  Hirschsprung hastaliini kesinlikle elimine eder. Aganglionozis

sinin barsagin antimezenterik tarafinda, mezenterik tarafina oranla daha asagtdadir.

Semptomlarin siddeti ile aganglionik segmentin uzunlugu arasinda bir iligki
yoktur. Pittsburg Cocuk Hastahanesi serisine gore, aganglionik segment hastalarin
% 77 sinde rektum ve rektosigmoidde, % 13 kolonun daha Ust farkli seviyelerinde,
% 10 ise tum kolon ve daha proximalde sonlanmaktadir. Amerikan Pediatri
Akademisine gore ise: agangliozis % 75 rektum ve sigmoid, % 25 sol kolon ile

daha ust seviyelere kadar uzanmaktadir (24, 53).

Histopatolojik ¢aligmalar aganglionik kolonda asetilkolinesteraz  enziminin
arthidini  gdstermistir. Bu artma distalde daha ¢ok olup, proximale dodru gittikge

L azalmaktadir.

Hirschsprung hastalii neural krestten gelisen dokularin anormal geligimi ile
ilgili  bir hastalktir. Bu neurokrestopatilerden  bazilan, neurofibromatozis,
feokromasitoma, neuroblastoma, Kkarsinoid timér ve perigangliomalardir. Bu

neuroektodermal orjinli hastaliklar beraber gorilebilir.

Hastalik genellikle terminde, diger yonlerden saglikh bebeklerde tek anomali
olarak gordlir. En sik beraber gérllen anomali Down sendromudur. Vakalarin % 5
inde goéruldr. Daha az siklikla genitodriner, kardiovaskiler ve intestinal sistem
anomalileri beraber bulunur. Cesitli serilere gére birlegik anomalilerin orani % 5 -

21 arasinda degigmektedir.

LS

Gastro intestinal sistem sinir hicreleri, gestasyonun 5. haftasinda 6zofagusun
sinir liflerini  saglayan servikal vagal trunkustan immatir noéroblast olarak
farklilagirlar. Neurenterik ganglion hicreleri ndéral krestten, intestinal sistemin
baslangicindan bitimine, caudal olarak vagal lifleri takip ederek go¢ ederler.
Neuroblastlar 6. haftada &zofagusta, 7. hafta midgutta, 8. haftada transvers kolon
ortalarinda taninmaktadirlar. Gestasyonun 12. haftasinda bu gi¢ tamamlanmaktadir.
Intramural migrasyon ise sirkiler kas tabakasindan submukozal alana dogru olur. 3
ayn intramural sinir plexusu tanimlanmigtir. Auerbach veya Myenterik plexus,
sirkiler ve longitidinal kas tabakalan arasinda; Henle veya derin submukozal
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plexus, submukoza ve sirkiler kas tabakalari arasinda ve Meissner veya yuzeyel

submukozal plexus, hemen muskularis mukoza altinda lokalizedir. Hirschsprung'lu

hastalarda bu 3 plexusta da ganglion hicreleri yoktur.

Kolonun  propulsive motilitesi, gevgeme  dalgalarni takib eden,
kontraksiyonlardan olugur. Bu muskiler aktivite adrenerjik inhibitér ve kolinerjik

eksitator lifleri iceren intrinsik innervasyon tarafindan duzenlenir.

Hirschsprung  hastali§,  neuroblastlarin  intestinal  sistemdeki  kaudal
migrasyonunda olugan arrest ile meydana gelir. Aile hikayesi % 3-7 vakada vardir.
Guney Amerika'da gérulen Chagas hastahginda akkiz megakolon olusur
Pullthrough yapilan aganglionozis vakalarinda da dolasim yetersizligine bagl an:

nedeni ile tekrar aganglionizis olugtugu gézlenmigtir (24,53).

Ganglion igeren proximaldeki barsakta normal motor aktivitenin oldugu balor
galigmalan ile gésterilmigtir. Spazm, propulsive peristaltizmin olmayisi veya her
ikisinin beraber olmasi aganglionik kolonda fonksiyonel obstruksiyona neden olur.
Hiatt, adrenerjik inhibitér mekanizmadaki eksiklikle bu segmentte devamli bir spazm
olustugunu ve buna bagh olarak propulsive peristaltizmin gergeklesmedigini agikladi
(19). Aganglionik sahada sudrekli spazm dolayist ile miskiler hypertrofi olmaz.
Hirschsprung'lu hastalarda yapilan anal sfinkterik c¢alismalarda internal sfinkler
basincinda artma oldu§u goésterildi. Temel anatomik konjenital defekt ganglion
hicrelerinin yoklugu iken, diz kas liflerinde olusan degisikligin sebebi bilinmiyor. Bu
patoloji Cannon'un denervasyon ' kanunu ile agiklanabilir. Hastalardan alinan
aganglionik kolon ile yapilan invitro caligmalarda adrenerjik ve kolinerjik sin’
liflerinin  sayica artti@ini, nonadrenerjik sinir liflerinin  olmadigi  g&sterilmis
intramural ganglionlar ve nonadrenerjik inhibitor sinirhlti‘ﬂserinin olmayist ile inter
sfinkter relaksasyonu ve peristaltizmin normal relaksasyon mekanizmasi ters yor
etkilenirler. Adrenerjik ve kolinerjik eksitatér aktivitenin artmasi ve adrenerjik inhib:
aktivitenin kaybi, propulsive aktivitenin olmayisini ve obstuksiyonu olusturan

faktorler olabilir.

Genel populasyonda Hirschsprung hastah@inin insidansi tam olarak bilinmiyor.
5000 canh dodumda bir gortldida kabul edilir. Hastalarin % 80 i erkektir. Uzun
segment gorllme sikhigi kiz gocuklarinda daha fazladir. Erkek hastalarin % 6
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sinda, kizlarn ise % 8 inde ailesel gegis saptanmistir. Ozellikle uzun segment
Hirschsprung'lu  kiz hastalarda aile anamnezi aragtiriimalidir. Soave'nin  kendi
serisinde hastalarin % 87 si erkek ve familial gegis % 13,65 tir (41).

Hikayede dodumda gecikmis mekonium ¢ikigt ve bunu takib eden kabizlik
vardir. Sikhkla rektal muayeneden sonra bogalma olur. Dider ydnlerden saglikli,
terminde bebeklerde 48 saatten sonra gecikmis mekonium ¢ikarilmasi varsa
Hirschsprung hastaliindan  sdphelenilmelidir.  Abdominal  distansiyon  hemen
gorllebilir veya zamanla ortaya gikabilir. Distansiyon kusma ile beraber olabilir veya
onu takib edebilir. Bebek digkilamak igin ¢aba sarfeder, ama agrisizdir. Abdomen
timpanik, akut obstruksiyon ataklarinda gergin ve parlaktir. Kirli ve pis kokulu
diare, tek veya ilk semptom olabilir. Once periorbital daha sonra jeneralize ola
o0demin protein kaybettirici enteropati nedeni ile olustugu sanidmaktadir. Hasi..

yenidogan déneminde kargimiza g¢ekal perforasyon ile gelebilir.

Hasta baglica su klinik formlarla kargimiza gelir; 1. Yenidogan doneminde tam
obstruksiyon ile, 2. Gecikmis mekonium c¢ikisii takib eden enema ve
suppozituarlara cevap veren kabizlik ile, 3. orta giddette devam eden kabizh
takibpen akut obstruksiyon ile, 4. Enterokolit ataklarn, ateg, halsizlik, diare ve

kabizlik ile, 5. Yalmz basina kabizlik ile.

Rektal tuse ile gaz ve gaita ¢ikigl dramatik ve diagnostiktir. Konstipasyonun
siddeti ve enteorkolit sikhginin aganglionik segmentin uzunlugu ile bir ilgisi yoktur.

En 6nemli komplikasyon ~ yenidogan doéneminde iskemik  enterokolit
gorulmesidir. Bir ka¢ saat iginde abdomen gergin ve distandi hale gelir. Siddetli
kusma, pis kokulu kanl diare ¢ikigi olur. Mukozadakihiskemik nekroz, aganglionik
segmentin yuka'rlsma ince barsak igine yayilir. Intestinal pneumotosis, perikolik
abse, perforasyon ve septisemi ile hastalar kaybedilir. Hirschsprung'lu hasta uzun
stre yasarsa; obstruktiv krizlerin siytst azalir, inatgt kabizlik devam eder, iri bir
goébek gelisir, peristaltik dalgalar gozle gorllebilir ve fekalomlar palpe edilebilir.
Kostalar agilarak toraks c¢an sgeklini alr, diafragma yikselir. Bu klasik gorinim
aganglionik segment gok kisa ise ve kabizlik tedavisi iyi yapilmigsa olmayabilir. Bu

¢ocuklarda inkontinens ve soiling yoktur.

Hastaliin ayirict tanisinda géz 6ninde bulundurulmasi gereken hastaliklar,
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distansiyon ile beraber intestinal obstruksiyon yapan ve hig veya gecikmig
mekoniuma neden olanlardir. Mekonium tikag sendromu, kiglk sol kolon
sendromu, mekonium ileus, yenidodan sepsisi, adrenal yetersizlik, hypothroidizm,
serebral hasar, fonksiyonel megakolon, kronik adinamik barsak formu ve néronal

intestinal displazi ile ayirici tamisi yaptmahdir.

Teshiste uygulanan prosedurler, anamnez ve fizik muayene bulgulanina gore
hastalik disinUliyorsa endikedir. llk yapiimasi gereken opak madde verilerek
aganglionik dar segment ve gegig hattinin fluoroskopi ile gdsterimesidir. Rontgen
caligsmasi, aganglionik segment ¢ok kisa ise veya tim kolonu igine aliyorsa
diagnostik olmayabilir. Verilen opak maddenin kolonda 2-3 gin kalmasi da
Hirschsprung lehinedir. Enterokolit geligmig ise kolonun ana hatlar duzensizlegir,
mukozada Ulserasyon ve aganglionik kisimda dilatasyon olur, gegis hatti
gorulmeyebilir. Rektumun en genig kismi sigmoidin en genis kismindan blyUk veya

” esitse rektosigmoid index normaldir. Hirschsprung hastaliyinda bu oran kiguktur.

Rektal biopsi ile histolojik olarak ganglion hicrelerinin olmadi§t ve nonmyelize
sinir  liflerinde  artmanin  gésterilmesi  ile  hastallk teghis edilir.  Ozellikle
yenidoganlarda tani koymak igin mutlaka yapiimalidir. Rektal suction biopsi kolay
ve glvenilir olmast dolayisi ile klasik yonteme tercih edilmektedir. Genig serilerde
hata orani % 0.3 olarak tesbit edilmisg, radyolojik, histokimyasal ve manometrik tani

metodlarina Ustanlido dolayisi ile tek tani yéntemi olarak savunulmaktadir (37).

Alnan biopsi ile yaptlan .immunohistokimyasa!l g¢aligmalarda onceleri sadece
asetilkolinesteraz enziminin aktivitesinde artma gosterilebilirken, gunimizde birgok
enzim ve antikordaki degisiklikler tesbit edilebilmektedir (6). Bonham ve ark.lan
asetilkolinesteraz enzimindeki artmanin, enzimin tetramerik forrnunda ki yikselme ile
arti§ini  gosterdiler (5). Nakagawa ve ark.dan ise, sinir sistemine spesifik
neurofilament polypeptid, neuron spesifik enolaz ve S 100 protein antijenlerini
kullanarak; myenterik ve submukozal plexustaki ganglion hicrelerine karst olusan
monoklonal antikorlarin aganglionik segmentte olmadidini rapor ettiler. Diger bir
galismada noéral krest hdcrelerinin migrasyonu, insan embriyo barsadindaki ekstra
selloler matrix proteinlerinin  dagilimi ile gosterildi (17). Prem puri ve ark.lan
aganglionik segmentin  ultrastriktirel incelenmesi ve Scwann hicreleri  ve

aksonlarinda  dejenerativ.  degisiklikler olduunu ve belki de Hirschsprung
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patogenezinde asil etkenin bu olabilecegini savundular (39).

Anorektal manometre diJer bir tan yontemidir. Basit ve emin bir metod
olmas! ile rutin kullamimi &nerilmektedir (31). Pennickx ve arklan 261 vakalk
serileri ile manometrenin dogruluk oranini % 85 olarak sundular. Yenidogan da
supin pozisyonunda, daha bulylklerde sol letaral dekibit pozisyonunda, kolon
hazirhgl ve sedasyon yapilmadan hastanin yasina gére uygun ¢apta bir balon
rektum ampullasina yerlestirilir. Asadt anal kanal ve yukari anal kanala da birer
balon yerlestirilerek anorektal basing ve motilite kaydedilir. Mekanik rektal
distansiyon ile internal anal sfinkterde gevgseme olur. Bu rekto anal inhibitor
refleksin (RAIR) olmamasi Hirschsprung hastah@i lehinedir. % 15 silpheli ve yalnig
pozitif vakayr dofrulamak igin ise rektal biopsi kullanildi. Prematire ve
yenidoganlarda manometrenin dodru sonug vermedidi ileri sUrUimektedir (35).
Paskins ve ark.lan anorektal manometre uygulaniminda, ketamin Kkullaniimasinin

sonucu etkilemedigini repor ettiler (34).

Soave Hirschsprung hastah§inin tanisinda anorektal manometreyi en guvenilir
tani yontemi olarak ele almistir. Sipheli vakalarda ve o6zellikle neuronal intestinal
displazi (NID) gibi Hirschsprung hastalijini taklit eden hastaliklarin ayirici tanisi igin
ise rektumun ¢esitli seviyelerinden alinan biopsiyi 6nermistir. NID'nin Hirschsprung
hastali§l ile aynt sikitkta goralduguni ve her iki hastaligin beraber oldudu Uglncl
bir hastalik formu savunmustur. NID'yi iki ayn tipte ele almigtir. Birinci tipte kanh
gaitall Ulserativ kolit ve intestinal spastite vardir. Histokimyasal olarak; sempatik
sinirlerde aplazi veya hypoplazi- parasempatik aktivitede artma, lamina propria
mukoza ve sirkiller kasta asefilkolinesteraz akkivitesinde de artma gosterilmigtir.
Diger tipte ise adinamik megakolon vardir. Histolojik olarak ganglion ve Schwann
hicreleri buyGk gruplar olarak goérGlir.  Ayni _.zamanda diger tipteki gibi
asetilkolinesteraz  aktivitesinde artma vardir. Myenterik  plexustaki  ganglion
hicrelerine nonspesifik esteraz igin alfa-naphtil-esteraz teknidi ile 3-6 dk. gibi kisa
bir sirede bakilabilir. Myenterik plexus intensive brown staining ile de gosterilebilir
(41).

Fadda ve ark.lan ise NID. in Hirschsprung hastaliyl tarafindan maskelendigini
sOylediler. NID. nin semptom ve klinik olarak Hirschsprung hastalifina benzedigini

ayinci taninin  tam vyapilmamas! ile bu bhastalara yetersiz kolon rezeksiyonu
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yapiidigini savundular. Sadece aganglionik segment gikarilinca maskelenen NID. ye
ait komplikasyonlar agida ¢ikar. Diagnostik metodlarin geligtiriimesi ile NID. nin
sebep oldudu bozuk kolon motilitesi son yillarda daha ¢ok teshis edilmigtir. Ayirici
tani igin mukoza ve submukoza alinip, seri kesitler yapiimaldir. Kendi serilerinde
Hirschsprung hastalifinin yainiz bagtna gériimesinin, NID ile beraber goérulmesine
oraninl 3/1 bulmuglardir. NID. nin tedavisinde erken dénem kolostomiyi takiben,
yalniz bagina NID varsa fonksiyonel kolon sonografisi kullanarak displazik
segmentin tesbiti ve hasta 18 ayllkk olunca rezeksiyonu, ikisi beraber ise
aganglionik segment ve displazik segmentin rezeksiyonu, inatgr  motilite
bozukluklarinda ise 3 yasa kadar takip edip displastik kolon segmentini igine alan
splenik flexuraya  kadar kolonun rezeksiyonunu takiben kolostomi kapatiimasint
savundular. NID. ye bagdh motilite bozuklugu yok, sadece aganglionozis varsa
internal anal sfinkterin parsiyel myektomisini ve aganglonik segmentin rezeksiyonunu

6nerdiler(15).

Bu tani yontemlerinden hangisinin en uygun ve emin oldudu otérlerce
tartigilan bir konudur. Swenson rektal suction biopsiyi dogruluk derecesinin yuksek,
basit ve emin olmasi ile ilk sirada tercih etmektedir. Ama definitiv operasyonda
disseksiyonu zorlagtirir. Aaronson ve Nixon manometreyi outpatient hastalarda kolay
uygulanimi  dolayisi ile onermektedirler. Tobon ve Schuster tani yoéntemlerini;
manometri % 100, rektal biopsi % 95, baryum enema % 80 dogru olarak
siraladilar. Total kolon aganglinozisinde, kisa segmentli ve kolostomili hastalarda
yine manometre savunulmaktadir. Holzschneider'in siralamasinda ise 1. sirada
asetilkolinesteraz bakilmasi, 2. 'snrada 1. aydan itibaren manonetre, 3. sirada ise

klasik histolojik tani ve sonra radyoloji gelmektedir.

Ulserativ enterokolit hastalarda en ¢ok gbrilen mortalite sebebidir. Bu
komplikasyonun etiolojisi bilinmiyor. Literatir de enterokolit insidansi gesitli serilere
gbre % 15-30 arasi degigsmektedir (50). Baslangigc doénemi ve seyri belirsizdir. Ani
baglayan birkag hafta veya ay devam eden sivi pis kokulu diare, ates, abdominal
distansiyon, halsizligin ilerlemesi ve hypovolemik sokla hastalar kaydedilir.
Enterokolit  krizleri arasinda hasta saglkhidir. Gaita ve kanda spesifik
mikroorganizma Uretilememektedir. Thomas ve ark.ari enterokolitli hastalarin

fegesinde Cl. Difficile cytopathic toxinini 13 hastanin 7 sinde izole ettiler. Fraser ve
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Berry, enterokolitin bakteriyel antijenlere kargl olusan hypersensivite sonucu
geligtigini savundular. Lloyd- Still ve Demars ise enterokolitli gocuklarin digkilarinda

yUksek prostaglandin seviyesi tesbit ettiler (51).

Enterokolit goriimesi ile aganglionik segment uzunlugu arasinda bir iligki
yoktur. Definitiv operasyon &ncesi ve sonrasi gorilebilir. $ok tedavisinde acil
kolostomi ve sivi replasmani enterokoliti énleyebilir. TPN uygulanmalidir. Soave'nin
1984'de APSA toplantisinda sundugu 339 hastalik serisine gére ise hastalikta asil
mortalite nedeni yenidogan déneminde enterokolit gortlmesidir. Kendisi %9 mortalite
bildirilmig, tedavi igin acil kolostomi, periferik dolagim yetersizligi hallerinde
hydrokortizon &nermigtir. Amerikan Pediatri Akademisi, hastahgin tanisinin ilk bir iki
ay iginde konulmasi ile enterokolit sikhginin azaldiyini ve uzun segmentlerde kisa
segmente oranla iki kat sik gorildiguni rapor etti. Weitzman'a gére anne siti ile

beslenenlerde enterokolit daha seyrek gelismektedir (54).

Hirschsprung hastali@inin  tedavisi igin, ¢esitli operasyon teknikleri
geligtiriimigtir. Hepsinde prensip ganglion igeren normal kolonu rektum distaline
kadar getirmektir. Iyi beslenmis hastalarda, kolondaki dilatasyon fazla degilse, 1
yasin altindakilerde  bu islem primer olarak yapilabilir. Teshis konuldugunda
dekompression igin rektal irrigasyon endikedir. Boylelikle enterokolit ve daha buylk

gocuklardaki fekal birikimler tedavi edilir.

Kolostomi, irrigasyonlarin yetersiz oldugu, iyi beslenememis, enterokolitli, dilate
kolona sahip ve 1 yasini gegmis bUtin gocuklara definitiv operasyon 6ncesi
uygulanmalidir.  Gegis hatti frozén ile belirlenip, hemen proksimaline kolostomi
yapiimalidir. Bir ¢ok vakada sag transvers kolostomi emin ve kolay olmasi nedeni
ile tercih edilir. Loop kolostomi marjinal arterleri korumak igin gereklidir. Aganglionik
kisim uzun ise rutin sag transvers kolostomi bir ‘sonraki stage igin engel teskil
edebilir. ‘

Kisa segment Hirschsprung hastaliina sahip g¢ocuklar myektomi ile tedavi
edilebilir. Bu iyi sonug vermezse bunlarada definitiv iglem uygulanmalidir. Hasta
definitiv operasyondan en az U¢ gun Once hastahaneye yatmaldir. Bu sire iginde
sivi diet alir, kolon tamamen temizleninceye kadar rektal yoldan veya kolostomiden

irrigasyon yapilr.
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Uygulanacak operasyon teknigi cerrahin tercihine baghdir. Cerrah segimini
yaparken iki  konuda emin olmak ister. Birincisi aganglionik segmentin
notralizasyonu veya eradikasyonu, ikincisi kolorektal kontinensin korunmasidir.
Bugin igin uygulanan cerrahi metotlarin hepsi belli oranlarda komplikasyonlara
sahiptir. Bu komplikasyonlarin  baslicalan;  kabizhk, inkontinens, enterokolit,
anastomoz aglimasi, fekal fistll, intestinal obstruksiyon, gnal stenoz ve en 6nemlisi

hastanin kaybedilmesidir.

Swenson'un gelistirdigi kendi teknigi hastahgin définitiv tedavisinde dénim
noktast olusturmustur. Bu yéntemde asadl kolon ve rektum mobilize edilir.
Aganglionik segment cikarilir. Kalan rektal stump bulagmayl onlemek amacl ile
kapatilir, ve eksternal anal sfinkterden disariya everte edilir. Prolabe olan rektum
icinden, anterior duvarda yapilan bir insizyon ile pelvise girilir, ganglionik kolon bir
klemple digariya alnir. indirilen kolon ve rektum iki tabaka (izerinden birbirleri ile
anastomoz edilir. Rezeksiyonda 6nde 1.5 cm lik rektum duvan birakiimali, fakat

arkada hi¢ birakiimamalidir, bu ashnda posterior sfinkterektomi yapmaktir.

Bu porsedir uzun sureli, gok iyi bir teknidi ve sabrn gerektiren bir operasyon
olup cerrahin ¢ok titiz ve sistemli ¢alismasini gerektirir. Eskisi kadar gok olmamak
ile beraber komplikasyon orani yiksek bir ameliyattir. Swenson kendi vakalarinda
gorilen komplikasyonlart erken ve ge¢ olarak ikiye ayirmigtir. Erken dbénem
komplikasyonlari; yara enfeksiyonu (%4.6), yara aglmasl (%1.2), anastomoz

* sizintisi (%5.0), sepsis (%2.9), pelvik abse (%2.9), intra abdominal abse (%1.7),
barsak obstruksiyonu (%2.7), o6lum (%3.3)tir. Geg¢ komplikasyonlar ise, rektal
striktir  (%6.2), gegici soiling (%13.3), ¢esitli nedenlerden o6lim (%2.1) dur
(25,46,47).

Watters ve arklan Swenson prosedird uyguladiklar bir hastalarinda
anastomoz sizintisinin  pelvik abseye neden oldugunu, bunun neticesindede
enfeksiyonun epidural bosluga gectigini ve hastada tedavisi gu¢ epidural abse
gelistigini rapor ettiler (52). Amerikan Pediatri Akademisine gére ise postoperativ
enterokolit % 15.6 olarak diger metodlar arasinda en yiksek oranda gorUimustir.
Bunun vyanisira inkontinens, fekal fistll, intestinal obstruksiyon, ve anastomoz
yetersizligi yine 3 teknik karsilagtirilinca en gok tespit edilmigtir. P.O mortalite ve anal
stenozda ise 2. sirada yer almigtir (24). Clausen ve ark.lari Swenson tekniginin
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neden Avrupa'll cerrahlar tarafindan tercih edimedigini sekiz otérin sonuglarini
kargilagtirarak  agtklamiglardir. 625  vakanin  postoperativ.  komplikasyonlarinin
incelendigi genis serilerinde ylksek oranda gorllen komplikasyonlarin nedenlerini
gosterdiler. Bu komplikasyonlarin baglicalan postoperativ erken ve geg¢ 6lim
(%5.8-31.5), anastomoz sizintisi % 0-27) striktdr (%4-26), inkomplet rezeksiyon
(%0-9), Kkonstipasyon (%5-22), diare (%2-26), inkontinens (%0-45) ve intestinal
obstruksiyon  (%0-14) idi. Kendileri 6zet olarak Swenson'un pull-through
ameliyatlarinin  yiksek oranda agir sekel biraktigini bunun yerine retrorektal

pull-through isleminin tercih edilmesi gerektigini savundular (8).

Soave 1963'te endorektal pull-through prosedirinid sundu. Bu operasyon da
distal barsak mukozasi anlse kadar submukozal disseke edilmekte, yukarida
hazirlanan ganglionik normal kolon bu rektal muiskuler cuff iginden gegirilmektedir.
indirifen kolon anastomoz edilmeden anis diginda birakilir. Operasyondan sonraki
8-10 gin iginde, rektal muskuler kihf ve kolon serozasi arasinda adhezyon olur.
Bu adhezyon everte edilen rektal mukoza ve asagiya protrude olan kolon serozasi
arasinda da olusur. Bu sUrenin bitimini takiben kolon stumpu ve rektal mukoza
elektro koterle kesili. Mukoza tam anus hizasinda, kolon 0.3-0.4 cm daha kisa
kesilir ve siturle birbirine yaklagtiniir. Boley bu teknigi anokolik anastomozuda aynt
seansta yaparak tek asamall hale getirdi. Fakat kendisi Soave'nin aksine mutlaka

kolostomi ile beraber yapiimasi gerektigini savundu (3,4,41).

2 Bu teknikte en o6nemli avantaj minimal pelvik disseksiyon yapilarak, pelvik
sinirler ve sensoriyal reseptc")rlgerin korunmasidir (49). Fakat bir ¢ok dezavantaji
vardir. Coran, teknik olarak gi¢ oldugunu belirtti (9). Soave kendi 339 vakalik
serisinde gorilen komplikasyonlart ve nedenlerini agiklamigtir. Mortaliteyi (%9)
olarak belirtmis, diger komplikasyonlarida siklik sirasina goére soyle siralamigtir;
siddetli enterekolit (%7), muskller cuff iginde abse olusmasi (%1.5), kolon
stumpunun retraksiyonu (%1), endorektal kolonun nekrozu (%1). lki vakada da
radyolojik olarak yeni dar segmentin gérilmesi ile tani konulan sekonder akkiz
aganglionozis vardl. Basglangigta sik olarak gérllen gunler, haftalar iginde sikhgi
azalan enterokolitin nedeninin  slpheli, muitifaktoriyel oldugunu, Hirschsprung'lu
hastalarda mevcut achalasianin artmasi ile uzun sureli proximal kolonda gaita

birikmesinin pseudo diareye ve bunun da enteorkolite yol agtidini savunmustur.
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Anal achalasiayl engellemek igin postoperativ bujinaji sart kogmustur (41). Boley'de
aganglionik rektal muskdler cuffin kontraksiyona neden olduunu vurgulamigtir (4).
Donald Klotz ve ark.lan postoperativ siklikla gordlen cuff absesi igin drenaj,
striktdrler igin ise dilatasyon ©nermislerdir. Intraluminal basing ¢alismalarinda
Pull-through yapilan kolonda peristaltik propulsive aktivitenin oldugunu ama internal
sfinkter relaksasyonunun hala eksik oldudunu vyayinladilar (25). Soave kendi
hastalarinin manometrik degerlendirilmesinin 5 kritere gére yapmis, deJerlendirmeye
alinan 73 hastada: Internal sfinkter refleks relaksiyonu (%41), dizenli anorektal
fluktasyon (%74), dizenli propulsive dalga (%70), anorektal dinlenme basinci (%68)
ve komplians (%70) ti. Blanchard rektum mukozasinin muskuler kiliftan ayirma
isleminin genellikle gegirilen enterokolit nedeniyle gi¢ ve zahmetli bir teknik
oldugunun tim otbrlerce kabul edildigini belitmis ve bunu Kkolaylastirmak ve
mukozayl soymak igin farkli bir teknik sunmustur. Bu teknikle intra luminal
yerlestirilen bir foley kateter anisten digar ¢tkanlip balonu sisirilerek geri gekilir.
Boylelikle distal endorektal disseksiyon kolaylagir (2).

Holzschneider ve ark.art postoperativ uluslararast sonuglari kargilastirdikian
galismalarinda enterokolit, diare, fekal inkontinens ve perineal excoration’'un en g¢ok
endorektal pull-through yapilan vakalarda goérdldogund rapor ettiler (47). Deodhar,
Sieber ve Kiesewetter ortak Pittsburgh serilerinde bu teknige kritik bir bakis
getirdiler. Ciddi komplikasyonlardan; pull-through yaptlan kolonun nekrozu ve/veya
retraksiyonu, anastomoz sizintisi, cuff absesi, enterokolit, yara agilmasi, ates
yUkselmesi ve enfeksiyonun 20 hastalarindan 15inde bir kaginin bir arada
izlendigini, ozetle hastalarin % 65 inde erken veya ge¢ komplikasyon geligtigini
yayinladilar (10). Amerikan Pediatri Akademisi sonuglarina gore ise endorektal
pull-through teknigi yUksek mortalite ve anal stenoz ile tartigilan diger iki teknik
arasinda ilk strayl alirken, diger komplikasyonlar‘ ile de Swenson'u takiben 2.
siraya yerlesti. Ayni seri sonuglarina goére Boley modifikasyonu ile enterokolite gok

daha az rastlandi.

1956 da Duhamel kendi yaklagimi retrorektal pull-through'yu yayinladi. Bu
teknikle yine aganglionik kisim gikarilir ve rektum kapatilir. Pelvik tabanda parmak
yardimi ile kint disseksiyon yapilarak retrorektal bogluk hazirlanir. Semisirkiler

retroanal bir deri insizyonu ile anal kanal duvan agiir ve kint makasla tinel
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hazirlanir. Ganglionik kolon pull-through edilerek anal deri bitiminde mukozaya
sitire edilir. lki kocher klempi V seklinde posterior rektal ve anterior kolonik
duvarlar arasinda sikigtinlir. Bir kag gun iginde genig retrokolik anastomoz
gerceklesmis olur (13,14). Bu operasyon ile rektum, anus ve genitolriner sistemin
extrinsik innervasyonu korunur (42). Hakh olarak rektal sensasyon saglam
kaldigindan pull-through yapilan ganglionik kolon segmentinde miskuler propulsiyon
korunur. Bu mikemmel teknik minimal komplikasyon ile infant ve yetigkinler de
guvenle kullanilabilir (38). Otérlerin bu operasyona elestirileri olusan kor rektal
posun potansiyel komplikasyon kaynadi olmasi noktasinda odaklanmaktadir (Resim
1, sf. 14). Kor posta gaitanin katilasarak birikmesi ciddi komplikasyonlara sebep
olmasa da uygun sinirlar iginde ortadan kaldirilmas! gerekir. Kér pos biriken fekal
materyal ile dilate olarak proximal kolona extrinsik basing uygular (22,28,30,47,48).

Duhamel'in bu temel tekniginde olusan kér posa olduju kadar, sik olarak
gorllen soiling nedeniyle de itirazlar vardi. Grob ve ark.lan anastomozu internal
sfinkter icinde degil, anokutanedz bileskenin 1.5-2.5 cm yukansinda levator ani
seviyesinde yaparak sfinkteri korudular ve soilingi 6nlediler. Bu modifikasyon bugln
tim otérlerce kabul edilmis ve uygulanmaktadir. Bu sekli ile operasyon,
Duhamel-Grob olarakta bilinmektedir (20). Fakat kér pos icin henliz kabul edilen ve
uygulanan tek bir teknik yoktur. Swenson'a gbére Duhamel operasyonlarinda kor
posu elimine etmek igin kulanilan modifikasyonlarin gesitliligi dolayis! ile uzun sireli

sonuglar igin yeterli sayida vaka toplanamamaktadir (47).

Kér posun ortadan kaldirlmast igin ortak septumun yok edilmesi veya en aza
indirilmesi gerektigi tim otérlerce kabul edilmektedir. 1962 de Martin ve Alteimer
Spur-crushing klempleri  kullanarak rektokolonik anastomozu sundular (27). Ikeda
oval klempler ile septumun buyUk kismini ortadan l{éidlrmayl basardi (21). Zachary
ve Lister iki enterotrib ile her gun daha ¢ok sikistirnlabilecek ayr bir klemp modeli
gerceklestirdiler (56). Soper ve Miller iki kocher kiempi ile Wilcox ve Bill,
Gross-Mikulicz  klemplerini modifiye ederek septumu yok etmeye cahstilar. Bu
teknikte klempler 1 hafta veya daha uzun sUre rektumda kalmakta, bebek bu
period zarfinda hareketsiz Bryant's ortopedik pozisyonunda yatmaktadir. Sulamaa'da
benzer bir klemp tasarlayarak ayni amagla kullanildi (1,55). Steichen ve ark.lari kor

posu ortadan kaldirmak igin rektokolik anastomozu GIA lineer stapler ile, kér
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rektumun proximal ucunun ganglionik kolona olan anastomozunu ise EEA sirkiler
stapler ile uygulayarak tamamen mekanik suturler ile farkh bir teknik sundular. Ama

bu sekilde rektum gok biyik olmaktadir (44).

Grosfeld ve ark.lart Duhamel teknigi uyguladiklani 62 hastalarindan 10 una
klasik 52 sine modifiye teknik uyguladilar ve sonuglan karsilastirdilar. Klasik teknik
uygulanan vakalarin 8 inde fekalom sendromu goérildu. 7 vakada episodik
konstipasyon, 6 sinda enterokolit, 4 (nde intestinal obsturksiyon, 3 Unde fekal
soiling gorduler. Kolorektal spuru Martin teknigine uygun olarak otostapler ile
béldukleri modifiye vakalarinda ise disUk komplikasyon orani ve ¢ok iyi fonksiyon

gorduklerini yayinladilar (18).

Resim 1. Klinigimizde Duhamel-Martin modifikasyonu uygulanan bir olgunun

lateral grafisinde indirilen kolonun o6nindeki rektal pos goérilmektedir.
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HASTALAR ve METOD

Dicle Universitesi Tip Fakiltesi Gocuk Cerrahisi kliniginde; Ocak-Haziran 1992
tarihleri arasinda Hirschsprung hastali§i tanisi ile definitiv operasyon uygulanan 7
hasta galigma kapsamina alindi. Hastalar basvuru  sikayetlerine  gére
degerlendirilerek Hirschsprung hastali§i 6n tanist kondu.Hepsinde radyolojik ve
rektal biopsi tani yontemleri uygulandi. 6 hastaya 6n hazirhk amaci ile definitiv
operasyon oncesi, 1 ine ise definitiv islem ile aym seansta koruyucu amagla
kolostomi agildi. Hastalara modifiye Duhamel ameliyati gelistirilen yeni bir kor posg
elimine etme teknigi ile uygulandi. Bu teknik daha &nce opere edilen modifiye
Duhamel vakalari ile radyolojik kontrol esas alinarak karsilastinidi. Ameliyat sonrasi

komplikasyonlar ve erken sonuglar yéniinden incelendi.

VAKA 1 : S.O. Erkek, gecikmis mekonium gikisi ve kabizlik nedeni ile
cekilen kolon grafisinde, sol kolon kégesinde gecis hatti tesbit edildi. Biopsi ile
dogrulanarak 1 aylik iken kolostomi agildi. 10 aylk iken definitiv islem uyguland:. 1
hafta sonra gekilen kolon grafisini takiben kolostomi kapatildi.

VAKA 2 : E.T. Erkek, ilk defekasyonu dojumu takib eden 3. giinde laxatif
yardimi ile yapmig. Sirekli kabizlik tedavisi géren hasta alt GIS obstriksiyonu
digundlren akut obstruksiyon atagi ile 6 aylik iken geldi. Cekilen ayakta direkt
batin grafisinde geniglemis barsak anslar ve sivi gaz seviyeleri tesbit edildi. Batin
muayenesinde fekalomlar palpabl idi. Rektal tusede katilagmig gaita ile dolu
rektum, sfinkter tonusunda artma vardi. Radyolojik olarak sol flexura seviyesinde
gegis bhatti bulundu ve explorasybn ile dogrulandi. Aganglionik segment ve gegis
hattindan biopsiler alinip, sol kolon kosesinden loop kolostomi agildi. 2 kez
enterokolit tedavisi uygulanan hasta 1 vyasinda definitiv operasyona alindi.

Radyolojik tetkikleri tekiben kolostomi kapatildi.

VAKA 3 : |.S. Erkek, dogumdan sonra mekonium g¢ikaramama ile 2 gunlik
iken Klinigimize getirilen hastaya radyolojik tani neticesinde Hirschsprung hastalig
tanist kondu. Ailenin operasyonu kabul etmemesi ile taburcu edilen hasta sadece
laxatif ve enemalar ile desarj olup, gelisme gerili§i gosterince tekrar bagvurusu
Uzerine 8 aylk iken yatinidi. Explorasyonda rektosigmoid seviyesinde gegis hatti

bulundu. Taniyr dogrulamak amaci ile seromiskiler biopsi alindi, sad transvers
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loop kolostomi agildi. Genel durumun dizelmesi ile 2 yasinda definitiv operasyona

alindi. 1 ay sonra kolostomi kapatildi.

VAKA 4 : M.D. Erkek, dogumdan itibaren birbirini takib eden kabizlik ve
siddetli  ishal periodlan gikayetleri ile 6 aylik iken bagvuran hastada, gelisme
geriligi, abdominal distonsiyon, rektal tugede sfinkter tonusunda artma ve tugeyi
takiben figkinr tarzda gaita bosalmasi go6zlendi. Radyolojik olarak rektosigmoid
seviyesinde gorulen gegis hatti explorasyon ile dogrulandi, buradan biopsi alindi.
Sag transvers loop kolostomi agildi. Bu iglemden sonra ciddi enterokolit ataklari ve
agir dehidratasyon gelisen hastaya uzun sire TPN uygulandi. Hasta operasyona
hazir hale gelince 3 yasinda definitiv iglem uygulandi. 1 hafta sonra radyolojik

kontrol ile kolostomi kapatildi.

VAKA 5 : E.C. Erkek, dojumda prematirite ve hyperbilirubinemi nedeniyle
yatinlarak tedavi géren hasta sonraki yillar iginde sik sik halsizlik, ates, diare ve
kabizlik yakinmalari ile 8 yasinda tekrar hekime basvurmus. Cekilen kolon grafisi
ile Hirschsprung hastaliyi tanist konan hastaya myektomi uygulanmis. Ancak buna
yanit alinamayinca 2 ay sonra yeni yontemle definitiv ameliyat uygulandi. Genel
durumunun iyi, yapilan rektal irrigasyonlara olumiu cevap alinmasi ve distal kolonun
fazla dilate olmamasi ile sagd transvers loop kolostemi definitiv islemle ayni seansta

koruyucu amagla agildi. 1 ay sonra kolostomi kapatildi.

VAKA 6 : M.S. Erkek, ilk defakasyonu 4. gun yapmis. Sonraki yillar iginde
devamh kabizhk tedavisi gérmis. 4 vyasinda iken anamnez, fizik muayene ve
radyolojik bulgularina gére Hirschsprung hastaligi tanisi konmus. Operasyonu kabul
etmeyince 7 yasinda, gelismenin durmasi, asirt abdominal distansiyon ile basvurdu.
Yaptlan explorasyonda rekto sigmoidde gecis hatti gorildU, biopsi ile dogrulandt.
Sa§ transvers loop kolostomi agildi. 2 ay sonra définitiv islem uygulandi. 1 hafta

sonra radyolojik kontrolu takiben kolostomi kapatildi.

VAKA 7 : H.O. Kiz, 8 yasinda surekli kabizlik, gittikce artan karin siskinligi
sikayetleri ile bagvurdu. Fizik muayenede asiri abdominal distansiyon, ¢an seklini
almig toraks, incelmis karin derisi inspeksiyon ile farkedilen barsak anslar, rektal
tusede dar bir anal orifis ve dolu rektum tesbit edildi. Ayakta direkt batin

grafisinde genis barsak anslari, fekalom Kkitleleri, bariumiu opak grafide sol kolonda
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gecis hatti goruldd. Explorasyonda alinan biopsiler ile tani dogrulandi ve sag
transvers loop kolostomi agidi. Barsak temizligi igin irrigasyonlara uzun sire devam

edildi. Definitiv operasyonu takib eden 1 ay iginde kolostomi kapatiidi.
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AMELIYAT TEKNIGI

Genel anestezi altinda hasta sirt Gsth yatar pozisyonda tim abdomen ve
perine hazirlandl. Mesaneye foley tipi idrar sondasi kondu. Sol paramedian
insizyonla rektus kasi laterale alinarak batin agildi. Aganglionik segment peritoneal
taban seviyesinde rezeke edildi. Indirilecek olan normal ganglionik kolonun ucu iki
kat Gzerinden kromik sUtur ile sUrekli, ipek suUtdr ile aralkh kapatildi. Daha sonra
presakral bogluk, periton kivnimlari ve rektum askiya alinarak, rektumun arkasi orta
hatta puborektal sling seviyesine uzanacak sekilde isaret parmadi ile kant

disseksiyon yapilarak hazirlandi. Operasyonun perineal kismina gegildi.

Anal dilatasyondan sonra rektum serum fizyolojik ve povidone-iodine ile irrige
edildi. Sahanin tekrar temizienmesi ile rektal duvar mukokutanedz hattin | cm
Ustinde, transvers kesi ile agilp internal sinkterin 6ninden kant disseksiyon ile
mukozal tunel olusturuldu. Buradan iki bogluk birlestirildi. Pozisyonu gbzden
gecirilen ganglionik kolon posterior rektal duvardan girilen bir over klemp ;yardimi
ile retrorektal bosluktan asa§r ¢ekildi. Aralkh 3-0 vicryl sUtlrlerle rektal mukoza
kolonun seromiskuler tabakasina dikilerek fazla kolon kismi kesildi ve
anastomozun arka yans) olusturuldu. Indirilen kolon ve rektum arasindan olugan
kolorektal septum 5 cm.ik GIA stapler ile bolindi. Kesik uglar kromik satar ile
surekli sGtdre edildi. Tekrar abdomene gegilerek koér rektumun ucunu tutan klemp
aglldi. Rektum serum fizyolojik ve povidone-iodine ile irrige edildi. Staplere ait
mekanik s(turlerin béldigu kolorektal septumun Ustinde kalan kor posu elimine
etmek igin rektum mukozasi mekanik sutir baglangicina kadar soyularak
mukozektomi yapildi. Mukoza 'si]rekli kromik sitdr ile kapatld.. Ustte kalan
seromuskiler bogluk kromik sutdr ile yaklastinldi. (Gizim 1-6, sf. 19). Agilan rektum
peritonu Uzerine getirildi. Kann duvar tabakalanna uygun olarak kapatildt.
Ameliyatin 7. guninde radyolojik inceleme yapildi. Cekilen kolon grafisi neticesinde
kér posun olmadi§ goruldi, ampulla rekti ve indirilen kolon normal bulundu.

Kolostomi kapatildi.
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AMELIYAT TEKNIGI

cizim 1. GiziM 2.

cizim 4.

Gizim 5. cizim 6.
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BULGULAR

Hastalarimizin 6 s1 erkek, 1 i kiz idi. Aganglionik segment 1 vakada
rektumda 5 vakada rektosigmoidde, 1 vakada ise sol kolon késesinde sonlaniyordu.
Hig birinde ek konjenital anomali saptanmadi. Aile hikayelerinde ozellikle yoktu. En
kighgu 10 aylk en buyugu 9 yasinda idi. Hirschsprung tanisi baryumlu grafi ile
konup biopsi ile doQrulandi. 6 hastaya dekompresyon ve koruyucu olarak, 1
hastaya sadece koruyucu amagla kolostomi agildi. Kolostomi komplikasyonu olarak
1 hastada distal ug prolabsusu goéruldi. Hastalarin 3 Unde goérllen enteokolit

ataklari kolostomi agildiktan sonrada devam etti.

Hastalar operasyondan 3 gin o&nce yatinidi. Distal kolon temizligi yapildr.
Sulu diyete baslanip antibiyotik proflaksisi yapiidi. Definitiv operasyon olarak
Duhamel teknigi segildi. Fakat bu teknikte ortadan kaldinlamayan kor posa yonelik
yeni bir metod klasik operasyona eklendi. Pull-through edilen kolonun distal ucunun

G patolojik incelemesi yapildi ve ganglion hlcreleri goralda.

Hi¢ bir hastada mortalite ve erken morbitide gorilmedi. Postoperativ
komplikasyonlar erken (ilk 30 gln) ve geg¢ olarak iki kisim da ele alindi. Erken
komplikasyonlar; ates yukselmesi, yara  enfeksiyonu, yara agilmasi, abdominal
distansiyon, intra abdominal hemaotom, mekanik intestinal obstruksiyon, anatomoz
sizintisi,anastomoz  striktrd, genitolriner komplikasyonlardan hig biri gérilmedi.
Hastalar uzun sireli olarak 8 ay takib edildi. Ge¢ komplikasyonlardan konstipasyon
(1 gunden fazla gaita yapamama) enterokolit, inkontinens, perineal excoration

goriimedi. 3 yas alti 3 hastamizda kontinens tam degerlendirelemedi (33).
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TARTISMA

Bugun Hirschsprung hastahiginin tedavisinin yalniz cerrahi oldugu kabul
edilmistir. Cerrahi tedaviden amag, dizenli ve spontan defakasyon saglanirken,
kontinensin, sexiel ve driner fonksiyonlarin tim olarak korunmasidir (40). Swenson
ve Bill 1948 de pull-through operasyonlarint sunmadan énce Hirschsprung hastalikli

gocuklar Umitsiz vakalardi. Bu teknigin uygulanmast ile, Hirschsprung tedavi
edilebilir bir hastalik oldugu fikrinde birlesen otdrler metodu vyaygin olarak
kullandilar. Daha sonra yayinlanan Soave ve Duhamel teknikleri ile beraber bu 3

ana teknik en ¢ok kullanilan ve karsilastinlan operasyon yontemleri oldu.

Duhamel ve Soave operasyonlarinda da ama¢ Swenson metodunda oldudu
gibi normal kolonu perineye kadar getirmektedir. Bu yontemler arasindaki temel
farklihk ise indirilen kolonun asadi anastomozudur. Anastomozun farklii@ ile

yontemler arasinda farkll komplikasyonlar ortaya g¢ikmaktadir.

Swenson tekniginde asin pelvik disseksiyon nedeni ile Griner disfonksiyon,
impotans ve ejaculatuar disfonsiyon ortaya ¢ikmaktadir. Aganglionik rektumun
rezeke edilmesinin pelvik sinirlerde hasar meydana getirdidi bir ¢ok genis seride
vurgulanmigtir. Soiling %13 sikiikla bildiriimigtir (4,22,53). Bu nedenle normal kolon
asadiya indiriimeli ama rektumda korunmalidir. Bu teknik 1 yas alt hastalarda

uygulanamaz (22).

. Soave'nin endorektal tekniginde ise rektum, mukozasi soyularak seromiskiler
cuff olarak korunmaktadir. Fakat bu metodda cerrahi girisim sonrasi enterokolit,
residiel cufin spazmi veya hi¢ dokunulmayan internal sfinkterin spazmi ortaya
gikmaktadir. Enterokolitin  yanisira kronik enkopresis yine en ¢ok endorektal
pull-through da gérilmektedir. Hig dokunulmayan internal sfinkter glcuni korumakta
ve enterokolite (%15) sebep olmaktadir (24,36). Springall endorektal pull-through
ile neuromuskiler butanlagun kalmadigini vurgulamistir (43).  Yayinlanan Duhamel
serisinin higbirinde Soave teknigindeki kadar fekal kontinens ve enterokolit yoktur.
Dorman, Duhamel teknidi uyguladigi vakalarinda fekal kontinens (%0) ve enterokolit

(%0) rapor etmistir (11).

Swenson'da internal sfinkter glcUnun azaltilmasi gerektigine karar verip 1964
de kendi teknigini modifiye ederek internal sfinkterektomiyi ekiemistir. Duhamel
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tekniginde ise internal sfinkter boélinerek gucu azaltimakta ve komplikasyonlar en

aza inmektedir.

Omar Khan ve arkadaglan 5 yillik sire iginde yaptiklari 62 vakada bu 3
teknigi karsilastirdilar. Hastalarda anorektal manometre kullanilarak sfinkter ve
barsadin aktivitesi dederlendirildi ve yeni rektum kapasitesi olgildu. Gahigmada
rektal kapasite 150-200 mit ve dinlenme basinci 30-40 cm H,O normal  sinirlar
olarak kabul edildi. Serideki 6 hasta tedavi edilemeyen enterokolit nedeniyle 6Idi.
Duhamel islemi uygulanan 19 hastanin 13 {nde neorektum normal kapasitede,
barsak kontrolu ve devamhhgi normal bulundu. 18 Swenson vakasindan 11 inde
neorektum normalden ¢ok buylktl. Bu da ancak ilagla tedavi edilebilecek kabizliga
neden oluyordu. 19 Soave vakasindan 11 inde ise neorektum normalden kuguktl.
Bu nedenle barsak hareketleri ¢ok hizlandijindan hastalar andiareik (loperamide)
kullaniyordu. Swenson ameliyatlarinda kabizllk ve gaita kontrolunun zayif olmasi
6nemli problemlerdi. Ama bunlardan da onemlisi gok asadt rezeksiyon ile pelvik
splancnic sinirlerin hasar gorerek genitolriner patolojilere neden oldu. Ayrica bu
vakalarda koruyucu kolostomi yoklugunda, anastomoz sizintisi ciddi enfeksiyonlara
yol agti. Soave operasyonlarinda ise olusan rektal striktirler slrekli dilatasyonlara
ihtiyag goOsterdi. Duhamel ameliyatlarinin teorik olarak en fizyolojik olma nedenini
ise soyle agikiadilar: Neorektum iki kisimdan olusmaktadir. On vyariyl aganglionik
ama sensasyonu olan rektum, arka vyaryr ise peristaltik ganglionik kolon
yapmaktadir, ve hastanin defakasyonu normal yapabilmesi i¢in en optimum sartlar
olugmakdadir (23).

Ama bu hastalarda olusan rektal posun yetersiz bosalmasi ile fekalom
olusmakta ve soilinge neden olmaktadir. Postoperativ réntgen c¢alismalan ile
Duhamel ameliyatina  6zel bu komplikasyon anteroposterior ve lateral
projeksiyondaki grafilerle gosterilmigtir. Bu posun tamiamen ortadan kaldiriimasi ile
Duhamel operasyonuna ait komplikasyonlar en aza indirgenecek veya yok olacaktir
(22,43,53).

Talbert, Duhamel ameliyatlarinda asil komplikasyon, kolorektal spurun
inkomplet bolinmesi ile olugan rektal posun fekalom formasyonuna neden olmasidir
dedi. 5 yil énce ameliyat olan 7 yasindaki bir gocukta sikayetlerin ortaya gikmasi
ile gekilen baryumlu grafide kolona kompression yapan ve obstruksiyon neden olan
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buyuk rezidiel pos gosterildi ve cerrahi olarak revize edilmeye galigildi (48).

Ikinci kez  stapler ile mldahale gerektiren, kolorektal spurun
reformasyonuda rapor edilmistir. Klinik serimizde Martin modifikasyonu uygulanan
bir vakada septum reformasyonu tuse, grafi ve sigmoidoskopi ile tesbit edildi
(Resim 2, sf. 24). Tam yok edilemeyen kolorektal spurun reformasyonu ile kor pos
hacim olarak buyimis, kolona basi yaparak obstriksiyona neden oimustu. Ortak
septum tekrar stapler ile bolindu. Martin'de bdyle bir vaka rapor efti. postoperativ
6. ayda periodik muayene esnasinda saptanan spur, genel anestezi altinda, koter
ile yok edilmeye galisildi (29,53) (Resim 1, sf. 24).

Dudgeon ve ark.lar postoperativ hastalarda kolorektal anastamozu korumak
amacl ile basit rektal muayeneden kaginildifini, olusan septuma erken mudahale
sansinin yitirildigini  yayinladilar. Postoperativ 5. hafta kusma ve diare ile gelen
hastalarinda tusede saptanan septumu, sigmoidoskopik muayenede mukokUtandz
bilegkenin 2 cm Uzerinde tesbit ettiler. Ancak explorasyon ile septuma muldahale
edebildiler. Hastalarin taburcu olduktan sonra en az 6 hafta sure ile 2 haftalik
intervallerle basit rektal muayeneden gegirilmeleri gerektigini, bu dénemde olugan
septumun parmak ile bolinebilecedini ve boylelikle kolotomiye gerek kalmayacagini

yayinladilar (12).

Duhamel ameliyatlarinda kolorektal spurun uzun kalmasi ile oncelikle iKi

bosluklu bir ampulla rekti olusur. Uzun kalan spurla beraber aym oranda

3 aganglionik rektumda kalir. Buglne kadar kor aganglionik posa yonelik galismalarin
hepsinde amag¢ ortak septumu ortadan kaldinp buytk bir ampulla olugsturma

seklinde idi ki, henlz klasiklesmis ve herkesin kullandi§i bir metod yoktur.

5 cm lik stapler ile fekal staza neden olan kolorektal spurun yeterli
bélinemedigi kabul edilip, aynt zamanda yukandaﬁ ;da stapler ile spur tamamen
bolinse bu kez de yine fekal staza neden olan buylk bir rektum ampullasi
olacaktir. Steichen kolorektal spuru lineer stapler ile bolip, rektumun Ust ucunu
kolona sirkller stapler ile anastamoz etti (46). Canty ise yine ayni amagla
rektumun kolona yukar anastomozunu sutirle yapti (7). Bu tekniklerin timinde

spur yok edildi. Ama gok buyuk bir rektum ampullasi olustu.

Soper ve arklan kolorektal spurun 6nemli derecede uzun kalmasinin ve

aganglionik ~ kor  rektumun  evakuasyon ile  bosalamamasinin Duhamel
23
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Resim 2. Anteroposterior grafide indirilen kolona basi yapan kor rektal pos i

gorulmektedir.
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ameliyatlarindaki tek dezavantaj oldugunu rapor ettiler. Kér pogta slrekli gaita
birikimi ile hacminin surekli artigint ve bununda kolona basi yaparak bogalmasini
engelledigini soylediler (42). Kendileri kolorektal septumu bélmek igin kocher
klemplerini kullandilar. Asil problem olan pos igin ise rektumun kolona yukari

anastamozunu onerdiler. Ikeda ise Z shaped anastamozu uyguladigi 2 vakayi rapor etti.

Hung, Duhamel-Grob-Martin serisinde sonuglan postoperativ radyolojik olarak
degerlendirdi. Cekilen grafilerde kér pog sebat ediyordu. Post evakuasyon kuglk bir

miktar baryumun kolonda kaldi§ini vurguladi (20).

Kendi ybntemimizde ortak duvar tamamen yok edilirken, Ustte kalan
aganglionik segment ikinci bir yukan anastomoza gerek kalmadan devre digl
birakiip, normal hacimde bir rektum ampullasi saglandi. Temel 3 metodun
tartismalarinda hedef nokta, rektumu ve dolayisi ile bélge innervasyonunu korurken,
kalan aganglionik segmentinde pasaji etkilememesidir (spazm ile enterokolit,
mekanik obst. gibi). Bu teknik ile bu sonuca ulagildi. Stapler uygulayarak bélinen

” kolorektal spurun uzerinde, ama peritoneal tabanin altinda kalan rektum bdlinen
spura kadar mukozektomi yapilarak seromuiskuler cuff olarak korundu. Béylece
yukarnida pelvik splancnic sinirleri korumak igin birakilan rektum ile altta kullanilacak
rektum arasindaki iligki kesilerek normal hacimda ampulla olusturuldu. Mukoza
soyulurken teknik bir problem ile karsilagiimadi. Hastanin yasina gbre hacmi
degisen seromlskller cuff 6l0 bogluk olarak peritoneal taban seviyesinde

yaklastinidi.

James ve ark.lari Hirschsprung hastalarini postoperativ degerlendirmek igin en
iyi metodun barium enema ile réntgen galismasi oldugunu yayinladilar. Swenson,
Soave ve Duhamel operasyonlarinin radyolojik deerlendiriimesini  sundular.
Kendileride Duhamel ameliyatlarinin  Hirschsprung tedavisinde en iyi ydntem
oldugunu ama olugan rektal pos nedeniyle, bir vgok modifikasyon geligtirildigini
yayinladilar. Takib ettikleri Duhamel vakalarinda kor rektal posu ve kolona basi
yaparak nasil obstruksiyona neden oldugunu gésterdiler (22). Dorman, Duhamel
serisinin iyi sonuglar verdigini ama minimal de olsa rektal posun kaldigini radyolojik

olarak tesbit etti. (11).

Serimizde yeni metodun uygulandi§t 7 hastanin lateral ve anteroposterior
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Resim 3-4: Lateral ve Anteroposterior grafilerde kor rektal posun kalmadig

gorildu.
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projeksiyondaki barium enema tetkiklerinde kor pos goérilmedi (Resim 3-4 sf.
26).

Postoperativ hi¢ bir hastamiz ek bir tedaviye (laksatif, antidiareik) ihtiyag
géstermedi. Kontinens kazanan 3 yasindan buylk 4 hastamiz dizenli defekasyon
yaparken, 3 yagin altindaki 2 hastamiz ginde bir kez kati gaita, diger hastamiz

ise gunde iki kez yar sulu gaita g¢ikarmaktadir.

Bu uygulanimi emin ve basit metod ile Hirschsprung hastaliginin tedavisi igin en
uygun metod olan Duhamel ameliyatinin tek dezavantaji ortadan kaldirildi. ki bogluklu
ampulla teke indirilirken kalan ampullaninda normal hacimde olmast saglandi. Daha
once kor posu elimine etmek igin gelistirilen modellerin hepsinde ampulla tek bir
bosluk haline geliyordu ama, bu kez gok biyuk olusturuldudu igin fekal staza neden
oluyordu. Aganglionik rektum ise seromiskuler cuff olarak korunarak pelvik sinir hasari
onlendi. Literatir de septum reformasyonu igin taninan sire asildidi haide hastalarin

dizenli takiblerinde henliz saptanmadi.
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SONUG

Hirschsprung hastaliginin tedavisinde Duhamel ameliyati birgok avantaji ile en
az komplikasyona sahip metoddur. 1. Anterior rektal disseksiyon yapiimaz. 2.
Anterior rektum yerinde birakilarak defekasyon reflexi korunur. 3. Teknik olarak
kolay, yenidoganda da uygulanabilir 4. Genitolriner hasar olugmaz. 5. Kolonun
rektuma anastomozu ug-uca degil ug-yan oldugundan anastomoz problemi olmaz.
6. Postoperativ enterokolite bagli mortalite gorilmez. En fizyolojik ameliyat olarak
tammlanmasina ragmen ortaya gikan kér rektal pos nedeniyle bir tek dezavantaja
sahiptir. Kor pos iginde artarak gaita birikir ve evakuasyon ile tam bogalmayarak,
zamanla genigleyip bir yandan fekal staza neden olurken, difer yandan kolona
mekanik obstruksiyon yapar. Geligtirilen yeni metod ile pos tamamen yok edilerek

Duhamel operasyonlarinin tek komplikasyonunu ortadan kaldirildi.

Bizim uyguladigimiz teknik ile yukandaki avantajlarin yani sira; normal
hacimde tek bir rektum ampullasi olugturulurken, pelvik sinirler ve anterior rektum
korundu. Metod kolay ve uygulanimi basit ek bir zamana ve enstrimana gerek
olmadi. Rektal pog tamamen yok oldu, kolon ile rektum arasinda tek anostomoz

yapildr.
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OzET

Hirschsprung hastaliginin tedavisinde Duhamel, Swenson ve Soave teknikleri
en ¢ok bilinen ve uygulanan 3 metoddur. Duhamel'in klasik tekniginde olugan kor
posu elimine etmeye ybnelik bir ¢ok metod gelistiriimigtir. 7 olguda kendi
gelistirdigimiz bir yéntemle indirilen kolon ile aganglionik rektum arasinda stapler
uygulayip, Uzerinde kalan potansiyel bogluga mukozektomi yapilarak normal
hacimde bir rektal ampulla elde edildi. Tum olgularda posun kalmadi§i radyolojik
olarak goruldu. Erken ve ge¢ takiplerde komplikasyon goérilmedi. Duhamel-Martin
modifikasyonunun dezavantajlarini  ortadan kaldiran bu yéntem Hirschsprung

hastaltginin tedavisinde yeni ve basanlt bir yaklasim olarak degeriendirildi.
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