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1. GIRIS VE AMAC

Hirschsprung hastaligit (HH), bagirsagin gelisimi sirasinda noral krest
hiicrelerinin gog¢iiniin kesintiye ugramasi sonucu olusan ve ciddi sekilde morbiditeye
neden olarak, tibbi harcamalara yiik getiren bir motor fonksiyon bozuklugudur. Bunun
sonucu olarak kalin bagirsagin aganglionik bolimii gevseyemez ve ‘‘fonksiyonel” bir
tikaniklik olusur. HH’nda yaklasik %80 oraninda rektosigmoid bolge (kisa segment
HH), %]15- 20 oraninda ise sigmoid kolonun proksimal kismu (uzun segment HH)
tutulur. Yaklasik %35’inde ise kolonun tamami (total kolonik aganglionozis)

etkilenebilir. Cok ender olarak da ince bagirsak tutulumu olabilir (1).

Literatiirde HH ile ilgili olarak farkli merkezlere ait, pek ¢ok farkli klinik ve
deneysel arastirma olmasina karsin, HH’ nin tutulum miktar1 ve dogal seyrini etkileyen
risk faktorleri ile ilgili tam olarak kanita dayali veriler elde edilmemistir (2-5). Ayn1
sekilde, yine literatiire baktigimizda, HH ile ilgili olarak giiniimiize kadar pek cok
farkli tedavi alternatifi tarif edilmis olmasina ragmen, giintimiizde HH ile ilgili olarak
altin standart tedavi yontemi halen tartismalidir. 1940’11 yillarda Swenson’un HH i¢in
kolostomi sonrasi pull-through cerrahisini igeren 2 asamali ilk definitif cerrahi
yontemi tanimlamasindan sonra gegen siirecte, hastaligin daha erken donemde
taniabilmeye baslanmasi ve gelisen teknoloji sayesinde, tek asamali cerrahi
yontemlerin tanimlanmasina zemin olusturmustur (6). Seksenli yillardan sonra ise,
kiigiik cocuklar ve yenidoganlari da igerecek bir sekilde, tek asamali cerrahi tekniklerin
giivenilir, etkili ve ucuz maliyetli yontemler oldugu, literatiirdeki genel geger kabul
edilen goriis haline gelmistir (7, 8). 1990’hh yillarda gelistirilen laparoskopik
yaklagimlarla birlikte daha az invaziv olan ve hastanede yatis siiresini kisaltip,
morbidite oranlarini ciddi sekilde diisliren cerrahi prosediirler HH i¢in tanimlanip

kullanilmaya baslamistir (2, 9-12).

Biitiin bu gelismelere karsin, 6zellikle “yenidogan grubu” i¢in HH’nin tiim
literatiir tarafindan kabul goren, etkili, giivenilir, hizli, ucuz ve teknik olarak kolay bir
tedavi yontemi heniiz tanimlanamamistir. Bugiin i¢in literatiirdeki en temel tartisma
konusu, yenidogan déoneminde tek agsamali laproskopik veya laparotomi yardimli pull-

through ameliyatlarinin kisa ve uzun dénem takip sonuglarinin ne oldugu ve olasi



komplikasyonlarm nasil tedavi edilmesi gerektigidir (7). Ozellikle yenidogan
doneminde ameliyat edilen hastalarda goriilen inkomplet inkontinans, konstipasyon ve
enterokolit gibi komplikasyonlarin sikligi, yenidogan doneminde tek asamali
cerrahilerden, bazi merkezlerin kaginmasia neden olmaktadir. Ozellikle son yillarda
yenidogan donemi ve yenidogan donemi sonrast HH i¢in pull-through ameliyatinin
etkinlikleri, klinik ve fonksiyonel sonuglar1 ve giivenilirligi karsilastirilsa da heterojen
calisma gruplari, farkl takip protokolleri ve biyopsi teknikleri, yetersiz uzun dénem
takip stireleri ve olas1 komplikasyonlar karsisinda farkli ¢oziim Onerileri nedeni ile,
karsilastirilabilir sonuglar elde edilmesi miimkiin goriilmemektedir (5, 13). Kanita
dayali tip agisindan degerli verilerin elde edilebilmesi ve HH i¢in 6zellikle yenidogan
yas grubunda uygulanabilecek standart takip ve tedavi protokollerinin
gelistirilebilmesi agisindan, homojen c¢alisma gruplarinin ve objektif c¢alisma
parametrelerin oldugu, karsilastirmali uzun dénem takip sonuglarinin literatiirde yer

almasi1 gerekmektedir.

Bu klinik c¢aligmanin amaci, HH tanis1 alan ve konvansiyonel transanal
endorektal pull-through (TERP) ameliyati veya laparatomi/laparoskopi yardiml
endorektal pull-through ameliyati planlanmis hastalarda, iki ayr1 ¢alisma grubunda
(yenidogan dénemi ve yenidogan donemi sonrasi) klinik, cerrahi, fonksiyonel ve uzun-
kisa donem takip sonuglarini degerlendirmek ve elde edilen verileri literatiirdeki diger
calismalar ile karsilastirarak yas gruplar arasinda tedavi etkinligi agisindan bir fark

olup olmadigini tespit etmektir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Anorektal Bolge Embriyolojisi

Intrauterin yasamin 4. ve 5. haftalarinda, allantois, mezonefrik kanal ve
sindirim sisteminin distal ucu (hindgut), U seklindeki “kloaka” adi verilen tek bir
bosluk halinde gelisir (Sekil 1). Kloakal boslugun dis yiizii yiizey ektodermi, i¢ yiizii
ise endodermle kaplidir. Ektodermle endodermin birbirine temas ettigi bolgeye
“kloakal membran” denir. Kloakal membran tarafindan kloakal boslugun ilerde dis
ortama acilacagi bolge kapatilmistir. Allantois ile son bagirsak arasinda iirorektal
septum (Tourneaux plikasi) denilen mezensimal bir doku bulunmaktadir. Alt1 haftada
embriyo 16 mm uzunluga erisir ve bu donemde asagiya dogru inen iirorektal septum
ve yanlardan ilerleyen Rathke plikalarinin birlesmesiyle kloaka ikiye ayrilir (Sekil 1).
Boylece daha once tek bir bosluk halinde olan kloaka, arkada anorektal kanal ve 6nde
primitif tirogenital sinus olarak birbirinden bagimsiz iki ayr1 bosluk haline gelir.
Hindgut terminal parcasi primitif anorektal kanala, yani kloakanin posterior boliimiine,
Wollfian kanallar1 (genital sistem) ve allantois (iiriner sistem) ise primitif tirogenital
siniise, yani kloakanin anterior boliimiine acilir. Disaridan iirogenital membran ve anal

membran tarafindan her iki boslugun 6n kisimlar ortiiliidiir (74).

Sonbarsak

— T Mezonefrik
% kanal
= Ureter

tomurcugu

_Mezonefrik
kanal

Ureter

= Mezonefrik
! ] kanal
Y/ 7
)/ P
_—;_/
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sints
Urogenital
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7

“———"" Ancrektal

,/
p
Anal - kanal

membran

Sekil 1. Kloakay1 olusturan yapilarin evrimi



Intrauterin yasamim altinc1 haftasindan sonra iirorektal septumun kloakal
membrana temas etmesiyle kloakal membran atrofiye gider. Anal valvler ve dentat hat
atrofinin olustugu yerdir. Kloakal membran atrofiye oldugunda, {iriner ve genital ve

sindirim sistemleri ayr1 ayr1 agikliklar halindedisariya agilir (Sekil 2).

Primtif urogenital sinUs Urogenital
membran

Allantois

cisim

Anal

Urorektal membran

seplum

Ancreklal kanal

A B C

Sekil 2. Gelisim evrelerinde embriyonun kloakal bdlgesinin goriiniimii

A. Allantois gelecekteki lirogenital siniise veya kloakanin anterior parcasina, sonbagirsak gelecekteki
anorektal kanala veya kloakanin son arka pargasina acilir. Urorektal septum mezodermden kdken
alir. Kloakal boslugun 6niinii kaplayan kloakal membranin i¢ yiizeyi endodermle dis yiizeyi de
ektodermle kaplidir.

B. Embriyonun kaudal yonde katlanmasi iirorektal septumun kloakal mebrana yaklagmasini saglasa da
septum higbir zaman kloakal mebrana temas etmez.

C. Genital tiiberkiiliin uzamasi kloakanin tirogenital pargasinin dniine dogru ¢ekilmesine neden olur;
kloakal membranin yirtilmasi ile iirogenital siniisiin ve son basagin oniinde bir agiklik olusur.
Urorektal septumun en ug noktasi perineal cismi olusturur.

2.2. Anorektal Bolge Anatomisi

Anal kanal, gastrointestinal sistemin son segmenti olup 2-4 cm
uzunlugundadir. Rektumun levator ani kasini delerek gectigi nokta olan puborektal
halkadan baslayip aniiste sonlanir. Rektum, pelvis tabanindan gegerek 90 derecelik
keskin bir agiyla aniise dogru uzanir. Anorektal bileske koksiks ucunun asagisinda ve
1-2 cm Oniinde yer alir. Rektumun tist 2/3 kismi peritonla kaplhidir, alt 1/3 kismu ise
peritonla kapli degildir. Periton, erkeklerde rektumdan mesaneye atlayarak excavatio
rectovesicalis, kadinlarda ise vajen arka duvarmi ve uterusu atlayarak excavatio
rectouterine adli periton ¢ikmazlarini meydana getirir. Anal kanal tanimlamalarinda

anatomik ve cerrahi anal kanal olmak tzere iki farkli tanim kullanilmaktadir.



Anatomik anal kanal, anal kap1 (anal verge) ile linea dentata arasinda kalan kisimdir.
Cerrahi anal kanal ise, anal verge ile morgagni kolonlarinin proksimali arasinda kalan

3-4 cm’lik boliimdiir (15) (Sekil 3).

Rektum, arkada 3., 4., 5. sakral vertebralar, koksiks, a. rectalis superior, m.
priformis, m. koksigeus, m. levator ani, pleksus sakralis ve turunkus sempatikus ile
komsudur. Onde ise rektumun komsuluklar1 kadinlarda ve erkeklerde farklidir.
Erkekte, rektumun 6n yiizii mesane fundusu ve seminal vezikiiliin tist boliimiinden
excavatio rectovesicalis ileayrilmistir. Rektumun periton kivrimimin altindaki kismi
ise, mesane ve seminal vezikiiliin alt bolimleri, duktus deferensler, lireterlerin terminal
parcalar1 ve prostat ile komsudur. Kadinda, periton kivriminin iistiinde uterus, vajenin
ist parcas1 ve excavatio rectouterine rektumun oniinde yer alirken, periton kivriminin

altinda rektum 6nde vajenin alt boliimii ile dogrudan komsulukhalindedir (15).
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Sekil 3. Cerrahi ve anatomik anal kanalin sinirlari

2.2.1. Pelvik Taban Ve Anal Sfinkter Anatomisi

Pelvik taban, m. puborektalis, m. pubokoksigeus ve m. ileokoksigeus
kaslarindan olugsan m. levator ani kas grubu tarafindan olusturulur (16)(Sekil 4). M.

levator ani kas grubunun bir elemani olan m. puborektalis, rektumun arkasindan



dolanarak onu askiya alir. I¢cinden rektumun gectigi halka seklinde bir yap1 olusturan
puborektal kas, anatomik olarak EAS ile iligkilidir ve kontinansi saglamada en 6nemli
kas yapisidir. M. puborektalis’in derin lifleri fonksiyonel agidan EAS ile birlesir ve bu
birliktelige cizgili kas kompleksi adi verilir (11, 16). Eksternal ve internal anal
sfinkterler ayr1 olarak tanimlansalar da birbirleriyle iliskili ve uyumlu hareket ederler.
Aniisii tam sarmamasina ragmen m. puborektalis, {i¢lincli bir sfinkter olarak kabul

edilir (1).
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Sekil 4. Levator ani’yi olusturan kas gruplari

2.2.2. internal Anal Sfinkter

Rektum diiz kaslarinin asagidogru uzanip kalinlasan sirkiiler lifleri, linea
pektinealis’in 8-12 mm distalinde palpe edilebilen bir hat ile sonlanarak 1AS’yi
olusturmaktadir. IAS, diiz kaslar gibi siirekli maksimum kontraksiyon durumundadir
ve istemsiz gaz gaita ¢ikisini 6nleyen bir bariyer gorevi goriir. Anal tonusun istirahat
halinde %50-85’inden IAS, %20-30’undan EAS, %]15’inden ise genisleyebilen anal
yastik¢iklar sorumludur. Sfinkteri sempatik uyarilar kasarken, parasempatik uyarilar

gevsetir (15).

2.2.3. Eksternal Anal Sfinkter

M. iliokoksigeus, m. iskiokoksigeus, m. pubokoksigeus, m. puborektalis, derin
ve yiizeyel eksternal sfinkter kaslari, aniisiin 6niinde ve arkasinda birlesen parasagital
kas lifleri ile birlikte EAS’yi olusturur (15). Rektumun ¢evresinden perine cildine
dogru uzanan bu istemli kas yapilar1 defekasyon kontroliinden sorumludur. M. levator

ani’nin st kismindan ¢ikan kas lifleri rektuma paralel olarak uzanarak, parasagital



liflerle dik olarak karsilasir. Huni seklindeki olusumun tiist kism1 m. Levator ani, orta
kismindaki vertikal lifler kas kompleksi, alt kism1 ise EAS adimi alir. EAS uyku
esnasinda bile tonik durumda kasilidir (11). Elektrostimiilator ile uyari verildiginde M.
levator ani rektumu 6ne, kas kompleksi aniisii yukar1 dogru ¢ekerken, parasagital lifler

kasilarak antisii kapatir (17).

Sekil 5. Anal kanal, distal rektum ve sfinkterlerin frontal kesitte sematik goriintiisii

[AS=iInternal anal sfinter; EAS=eksternal anal sfinkter; C=rektum c¢evresel kas tabakas1; L=rektumun
uzunlamasina kas tabakasi; LA =levator ani kasi

2.2.4. Anorektal Bolgenin Damarlar ve Sinirleri
2.2.4.1. Arterler

A. rektalis superior: Inferior mezenterik arterden ¢ikarak sigmoid kolon
mezosu i¢inden rektumun tist kismina ulasir, sag ve sol olmak tizere iki dala ayrilarak

kiigiik dallar halinde rektuma girer.

A. rektalis media: Internal iliak arterin yan dalidir ve rektumun alt 1/3’lik

kismu ile anal kanalin ust kisimlarini besler.

A. rektalis inferior: Internal pudentalarterin dalidir ve iskiorektal fossay1
gecerek anal sfinkterlere ulagir. Anal valvlerin altinda kalan kismi, sfinkterleri ve bu

bolge derisini besler.

Rektumun baslica arteri, A. rektalis superior’dur. Rektumun mobilizasyonu
sirasinda inferior ve median rektal arter baglansa bile peritoneal refleksiyonun altinda
kalan kismin beslenmesi, superior rektal arterin submukozal kollateral ag1 sayesinde

olumsuz etkilenmez (18).



2.2.4.2. Venler

Submukozada zengin bir ag yapan venler, rektum duvarimi gecerek rektum
cevresinde rektal vendz pleksusu olusturur. Siiperior hemoroidal ven inferior
mezenterik ven araciligiyla portal sisteme dokiiliir. Median ve inferior hemoroidal ven
ise internal iliak ven araciligiyla sistemik dolasima dokiiliir. Bu, anal kanal
cevresindeki dogal bir porto-sistemik santtir. Pleksus venozus rektalis interna her iki
yone de drene olur. Bu pleksusun iist boliimii siiperior rektal (hemoroidal) vene,
asagisinda kalan boliimii ise inferior rektal (hemoroidal) vene drene olur. Median
rektal ven genellikle ampulla rekti ¢cevresindeki kaslarin vendz kanini drene eder. Ust
hemoroidal pleksus anal kanalin dentat ¢izgi lizerindeki boliimiinde submukozadadir.
Di1s hemoroidal pleksus ise anal kanalin dentat ¢izgi altinda kalan béliimiinde ve cilt
altinda yerlesir. iki pleksus arasinda baglant: vardir ve i¢ pleksustaki genislemeler i¢

hemoroidleri, dis pleksustaki genislemeler ise dis hemoroidleri olusturur (18).

2.2.4.3. Lenfatik drenaj

Rektumun 1/3 iist ve 1/3 orta boliimiiniin lenf drenaj1 inferior mezenterik lenf
bezlerine, 1/3 alt boliimiiniin drenaji ise, yukartya dogru inferior mezenterik lenf
bezlerine, yana dogru internal iliak lenf bezlerine olur. Anal kanalin dentat ¢izgi
altindaki kisminin lenfatik drenaji ise, perianal lenfatik pleksusa, oradan da inguinal

lenf bezlerine olur (18).

2.2.4.5. innervasyon

a. Parasempatik innervasyon: Her iki tarafta sakral 2-4. sinirlerin 6n
kisimlar1 rektuma dal veren nervus erigentesi olusturur. Bu dallar Auerbach
pleksusundaki gangliyonlara uzanir. Parasempatik sistem barsak duvarinin motor
sinirleri, sfinkterin inhibitérii ve rektal distansiyonun duyu lifleri olarak gorev

yapmaktadir (18).

b. Sempatik innervasyon: Sempatik sinirler 2-4. lomber gangliyonlar ve
preaortik pleksustan ¢ikarlar. Lomber 5. vertebra seviyesinde hipogastrik sinirleri

olustururlar ve presakral sinirler gibi posterolateral pelvik duvarlara dogru uzanirlar.



Presakral lifler pelvisin diger tarafinda pelvik gangliyona katilirlar. Ince barsak
duvarinda inhibisyon yaparlar ve internal anal sfinkterin motor innervasyonunu

saglarlar (19).

c. Istemli kaslarin motor innervasyonu: Levator kasmnin, ischiococcigeus
olarak adlandirilan iist kismi ve pubococcigeus olarak adlandirilan 6n kisminin
cogunlugu ile kas kompleksi olarak adlandirilan vertikal liflerde dahil olmak iizere
biiyiik kismi 3-4. sakral sinirlerin 6n kismindan innerve olurlar. Sakral 2-4. sinirlerden
meydana gelen pudental sinir de levator kompleksini innerve eder. G. Puborektal
olarak bilinen levator kasinin alt kismi1 (EAS) 4. sakral sinirin perineal dalindan ve

ayn1 zamanda pudental sinirin inferior hemoroidal ve perineal dallarindan innerve olur
(18).

d. Sensitif innervasyon: Anal kanal, linea pectineanin 1 cm yukarisina kadar
uzanim gosteren ve cilde dogru genis bir sekilde uzanan olduk¢a duyarli bir bolgedir
(19). Bu bolgede agn (serbest intraepitelyal), dokunma (Meissner cisimcigi), soguk
(Krause cisimcigi) ve basing ya da gerilme (Paccini ve Golgi- Mazzoni cisimcikleri)
duyulari algilayan sinir sonlanmalari tarif edilmistir (20). Rektum ise bu uyarilara
duyarli olmamakla birlikte diiz kaslarin parasempatik sinirleri ve rektumun
cevresindeki istemli kas mekanizmasinin etrafinda yerlesmis proprioseptif reseptorler

tarafindan algilandig: diisiiniilen rektal distansiyona kars1 duyarlilik mevcuttur (18).

2.3. Anorektal Fizyoloji ve Anal Kontinans Fizyolojisi

Gaitayr rektuma dogru ilerleten peristaltik dalgalar sigmoid kolondaki
intraluminal basincin yeterince artmasi ile baslar. Rektal dolgunluk hissinin olugmasi
ve rektumun genislemesi ile birlikte gerilmeye duyarli baroreseptorlerce m. levator ani
uyarilarak, rektoanal inhibitdr ve rektoanal kontraktil refleksler olusur. Anal kanalin
proksimal kismina gaitanin gegtiginin algilanmasi sonrasinda, sosyal durum uygun ise
defekasyon baglatilir. Diyafragma ve abdominal kaslarin kontraksiyonu ile karin i¢i
basing artirilirken m. Puborektaliste gevseme meydana gelir. Pelvik taban asagiya
dogru yer degistirirken anorektal ac1 diizlesir, anal kanalin boyu kisalir ve gaitanin
distale gecmesine izin verilir. Rektumun sirkiiler kas kontraksiyonlarinin yardimi ve

karin i¢i basincinin daha da artirllmasiyla eksternal anal kanal basinci yenilir ve



defekasyon gerceklesir. Rektumun bosalmasi sonrasinda IAS, EAS ve m. puborektalis,

tonik aktivitelerine geri donerler (12, 21).

Gastrointestinal kanal diiz kaslari, paralel liflerden olugsmus demetler halinde
bulunur. Kas liflerinin her demeti birbirleriyle iyonlarin bir hiicreden sonrakine
gecisine izin veren ¢ok sayida gap bileskeleri ile elektriksel olarak baglanmislardir.
Boylece demet i¢indeki elektrik sinyalleri, bir liften digerine kolayca ulasir. Diiz kas
liflerinin her demeti birbirinden gevsek bag dokusu ile ayrilmis olmasina ragmen
demetler bir¢ok noktada birbiriyle birlesir ve bdylece her kas tabakasi bir sinsisyum
olarak fonksiyon goriir. Longitidunal ve sirkiiler kaslar arasindaki baglantilar
sayesinde, birindeki uyarilma digerini de uyarabilir. Kas kitlesinin bir yerindeki
aktivasyon potansiyeli kas i¢inde tiim ydnlere yayilir. Uyarmin ulastigi mesafe kasin
uyarilabilirligine baghdir ve bazen birka¢ milimetre sonra dururken, bazen tiim ince

barsak boyunca ilerleyebilir (12, 21).

2.3.1. Anal Kontinans1 Etkileyen Faktorler
2.3.1.1. Anorektal yiiksek basin¢ hatti

Anorektal birlesim yeri ve anal kanala uygulanan ekstrinsik ve intrinsik
basinglar anal kontinansin saglanmasinda oldukca énemlidir. Ekstrinsik basing barsak
duvarindan kaynaklanmakla birlikte intraabdominal basincin arttigi ikinma veya
oksiirme gibi durumlarda da artar. Intrinsik basing pelvik taban ile sfinkter kaslarindan
kaynaklanir ve IAS, EAS ve m. puborektalis’in kasilmasi ile artar. Anal kanalin
manometrik incelemeleri sirasinda 2-5 cm’lik fizyolojik yiiksek basing hatti
saptanmistir ve bundan %85 oraninda IAS diiz kaslarinin kasilmasi sorumludur. Bu

yiiksek basing hatt1 barsak i¢eriginin rektumdan anal kanala gegmesine engel olur (12).

2.3.1.2. Anorektal a¢1 ve flap valv

M. puborektalis’in tonik kasilmalari anorektal bileskeyi 6ne ¢ekerek bir yandan
anorektal agry1, diger yandan anterior flap valv mekanizmasini olusturur. Dinlenme
sirasinda anorektal agi 80-90 derecedir. Karin i¢i basincin arttigi durumlarda m.

Puborektalis’in tonik aktivitesi artar ve anorektal aci daha belirgin hale gelerek,
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rektumun anal kanal iizerine kapanmasiyla flap valv mekanizmasi ortaya ¢ikar. M.
Puborektalis’in gevsemesinde bir yetersizlik var ise, defekasyon sirasinda gaitanin
anal kanala gecisi engellenir ve pelvik ¢ikis obstriiksiyonu gelisir. Normalde yiiksek
basing hattt ve anorektal aciyla iligkili flap valv mekanizmasi kontinansin
saglanmasinda en Onemli iki komponenttir. Hangisinin daha 6nemli oldugu agik
olmasa da izole sfinkter yaralanmalarinda anorektal ag1 normal iken bile inkontinans
olusur. Ancak anal kanal basinci normal ise, anorcktal a¢i normal olmasa da

inkontinans nadiren gelisir (12, 22).

2.3.1.3. Rektal kompliyans, kapasite ve motilite

Dogal rektosigmoid ag¢i, dinlenme kontraksiyonu sirasinda olusan retrograd
basing farki sonucu enterik icerik sigmoid kolona yoneldigi i¢in rektum normalde
bostur. Rektum diisiik intraluminal basincini siirdiiriirken hacmi pasif olarak artirir.
Buna rektal kompliyans denilir. Kompliyansin azaldigi durumlarda rektumun dolmasi
ile birlikte ani defekasyon hissi olusur. Kompliyans arttiginda ise, rektum asir1 dolsa
da defekasyon hissi olusmaz. Rektal distansiyon, mide, ince bagirsak ve kolonda
inhibisyona yol agar. Bu sekilde gaitanin yavas birikmesi rektumun uyum
saglayabilmesi i¢in onemlidir. Gaitanin asir1 gelmesi ve hizli kolonik ge¢iszamani,

rektumun rezervuar kapasitesini asarak anal inkontinansa yol agabilir (23).

2.3.1.4. Anorektal refleksler

Rektumdan ¢ikan afferent sinir uyarilari, n. pudentalis ve pelvik pleksus
araciligiyla sakral 2-3’e taginirken, aniisten kaynaklanan afferent uyarilar sadece n.
pudentalis yoluyla iletilir. Rektumda son duyu algilamas1 oldugu gosterilememisse de
proktektomi sonrasinda duyu azalmasi gelistigi bilinmektedir. Anal kanalda bir¢cok son
duyu organi bulunmaktadir ve bunlar 1s1, dokunma ve agr1 gibi duyularin ayrimini,
aniisii gevreleyen cilt dokusuna gére daha iyi yapabilmektedir. Dinlenme sirasinda IAS
kendi tonusu ile kasili pozisyonunu siirdiirmeye devam eder. EAS ve m. puborektalis
ise uykuda bile devam eden devamli bir elektromiyografik aktivite halindedir. Ayica
submukozal damarsal yastik¢iklar da anal kanalin kapali kalmasina yardime1 olur (1).

Rektal dolgunlugun artmasi IAS nin gevsemesine ve es zamanli olarak EAS ve m.
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puborektalis tonusunun artmasina yol acar. Bdylece, rektum yeni hacmine uyum
gosterirken, EAS bazal aktivitesini arttirir. Rektumda hacim artis1 biiylik oranda
olursa, defekasyon zorunlulugu ortaya ¢ikar ve diiz kaslarda tam bir gevseme meydana
gelir (12, 21). Rektal distansiyonun hissedilmesini saglayan reseptorler sadece
rektumda degil, ayn1 zamanda m. levator ani etrafinda da bulunur. Rektal distansiyon
sonucunda, intramural intrinsik noronal yolla iletilen rektoanal inhibitor refleks
araciligiyla, IAS’de gevseme, EAS’de kasilma olusur. HH’de néronal sorundan dolay1
rektoanal inhibitor refleks yoktur ve rektal distansiyona karsilik gevseme olusmaz (1).
Ustte sigmoid kolonda ve altta rektumda bulunan iki diisiik basing bdlgesinin arasinda
ylksek basingli bir bolge oldugugdsterilmistir. “Sigmoidorektal bileske inhibitor
refleks” olarak adlandirilan bu refleks ile rektosigmoid bdlge gevseyerek sigmoid
icerigin rektuma gecisi saglanir. Kolonik kitle yeterli hacme ulasip, sigmoid

kontraksiyonlar baglayana kadar rektosigmoid bolge gevsemez.

2.3.1.5. Kolonik gecis zamani, gaita hacim ve kivanm

Kolonik gecis zamani, gaita hacim ve kivami da kontinansi etkilemektedir.

2.4. Hirschsprung Hastahg

Dogumsal aganliyonik megakolon olarak da adlandirilan HH distal bagirsakta
myenterik ve submukozal pleksuslarda ganglion hiicrelerinin bulunmamasi ile
karakterize, enterik sinir sisteminin gelisimsel bir bozuklugudur (4, 24). Etkilenen
distal bagirsak boliimiinde ilerleyici kasilma fonksiyonu olmadigindan, hastalarda

fonksiyonel bir intestinal tikaniklik olusur.

2.4.1. Tarihce

[k defa 1691°de Hollandali bir anatomist olan Frederick Ruysch bes yasinda
6len bir kiz ¢ocugunda megakolonu tanimlamistir (25, 26). Daha sonra 1886’da
Kopenhag’da Queen Louise Cocuk Hastanesinde gorevli bir ¢ocuk hekimi olan Harald
Hirschsprung Berlin’de bir kongrede bu hastaligin komplikasyonu olan enterokolit

ataklar1 nedeniyle 6len yedi ve on bir aylik iki ¢ocuk hastay1 sunarak hastaligin klasik

12



klinik ve anatomik Ozelliklerini tanimlamistir. 1904 yilinda Hirschsprung on hasta
daha sunarak hastalifi kolonun dogumsal genislemesi olarak tanimlamis ve One
stirdligli asil patolojinin genislemis kolonda oldugu hipotezi yanlis olmasina karsin
hastalik kendi adiyla anilmaya baslamistir (27). Spastik olan distal kolonun
fonksiyonel tikaniklik yarattigini 6ne siiren spastik distal kolon teorisi ilk defa 1900
yilinda W. S. Fenwick tarafindan 6ne siiriilmiis ve 1901°de distal kolonda ganglion
hiicrelerinin olmadigini gosteren K. Tittel tarafindan kanitlanmistir (4, 24, 27). Ancak
hastaligin etiyolojisi ile ilgili karigiklik 1946°da T. Ehrenpreis proksimal kolonun
distal kolondaki fonksiyonel tikaniklik nedeniyle genisledigini ileri siirene kadar ve
1948’de F. Whitehouse ve J. Kernohan tarafindan myenterik pleksusta ganglion
hiicrelerinin olmadiginin kesin olarak gdsterilmesine kadar devam etmistir (4, 24, 28).
HH’na yonelik ilk diizeltici cerrahi, 1948’de O. Swenson ve H. A. Bill tarafindan
yapilmistir (29). Son yillarda ortaya ¢ikan molekiiler genetikteki gelismeler ve enterik
sinir sistemi patofizyolojisi ile ilgili yenilikler hastaligin patogenezinin daha iyi
anlagilmasini saglamistir. Ayrica hastalik ile ilgili bilinglenmenin artmasi ile hastalarin
%90’nina yenidogan doneminde tani konulmaya baslanmistir. Diizeltici cerrahi
yontemlerin gelismesiyle hastaligin tedavisinde daha az invaziv cerrahi yontemler

kullanilmaya baslanmistir (4, 24).

2.4.2. Goriilme sikhgi

HH’nin goriilme siklig1 1/4400 -1/ 7000 canli dogum arasinda degismektedir.
Erkek ¢ocuklarda dort kat fazla goriilmektedir (4, 24). Uzun segment hastalikta erkek
ve kizlarda goriilme siklig1 esittir. HH na sahip ¢ocuklari olan ailelerde goriilme sikligi
%6’ya ¢ikmaktadir. Uzun segment HH na sahip bir disinin erkek kardeslerinde %24
ve erkek cocuklarinda %29 siklikla goriilmektedir (1, 4, 24).

2.4.3. Embriyoloji

Hirschsprung hastaliginin etiyolojisi kesin olarak bilinmemekle beraber,
hastaligin ndrojenik prekiirsorlerin gastrointestinal sistemin distaline olan gociiniin
duraksamasindan kaynaklandigi diisiiniiliir. Noroenterik ganglion hiicreleri,

gestasyonun 4. haftasinda torasik somitlerden ayrilarak kranial ve kaudal yonde
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gastrointestinal kanala goc¢ ederler. Bu arada sakral noral krest hiicreleri de barsaga
kaudalden girerek kraniale dogru go¢ eder. Onceleri tiim enterik sinir sistemini
olusturan ganglion hiicrelerinin hem vagal hem de sakral kaynakli oldugu diisiiniilmiis
ancak yapilan c¢aligmalar, sadece kolonun distal yarisinin her iki parasempatik
sistemden gelen ekstramural sinir lifleri tarafindan innerve edildigini gostermistir.
Kolonun distal yaris1 her iki parasempatik sistem tarafindan innerve edilse de sakral
krest hiicreleri, vagal kokenli hiicreler barsak duvarina goc¢ etmeden matiir hale

gelememektedir (1, 30).

Noroblastlar 5-6. Haftada 6zofagusa, 7. Haftada mide ve duodenuma ve 12.
haftada distal rektuma ulasir. Bagirsak visseral bir organ haline gelince, ndéronlar
barsak duvarinda derin tabakalara ilerleyerek bagirsagin intrinsik otonom sinir
sistemini olusturan ganglion hiicrelerini meydana getirir. Noron proliferasyonu
bagirsak duvarinda da devam eder. Ganglion hiicreleri 6nce Auerbach (myenterik)

pleksusunu ardindan submukozal Meissner pleksusunu olusturur (1).

Noral krest hiicrelerinin barsak duvarinda uygun yerlere gé¢ edip tutunmasinda
fibronektin, laminin, tip 4 kollajen gibi ekstraselliiler matriks proteinleri rol alir (31).
Noral krest hiicrelerinin barsak duvarma tutunmalarini saglayan diger molekiiller,
noral hiicre adezyon molekiilleri (NCAM) ve LICAM gibi néral hiicre adezyon
molekiilleridir. Aganglionik segmentlerde noral hiicre adezyon molekiillerinin
aktivitesinde diislikliik, ekstraselliiler matriks protein aktivitesinde ise anormallikler

tespit edilmistir (1).

2.4.5. Etiyoloji

Noral krest embriyoda en erken goriilen olusumlardan birisidir. Noral krest
hiicreleri olan noroblastlar, pluripotent hiicreler olup ¢ok cesitli yonde gelisme
yetenegine sahiptirler. Bu hiicrelerden adrenal medulla hiicreleri, sempatik ve
parasempatik sistemin ndronlar1 ve glial hiicreler, melanositler ve ndéroendokrin
hiicreler gelisirler. Noral krestle ilgili sorunlardan kaynaklanan hastaliklar ¢ok
cesitlidir ve degisken klinik tablolara neden olurlar. Noral krestden koken alan
dokularin anomalilerine bagli gelisen hastaliklar norokristopatiler olarak

adlandirilirlar (4, 24). Norokristopatilerde kendi i¢lerinde sadece bir patolojik durum
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varsa basit ve birden fazla patoloji varsa karmasik norokristopatiler olarak ikiye
ayrilirlar (24, 30). Bilinen norokristopatiler Tablo 1’de simiflandirilmistir. HH basit bir

norokristopati olarak tanimlanmaktadir (24).

Tablo 1. Norokristopatilerin siniflandirilmasi

Basit Norokristopatiler Karmagsik Norokristopatiler
Non-neoplastik Neoplastik o Norofibromatozis

e Hirschsprung e Noroblastom e Multiple Endokrin Neoplazi Tip
Hastalig1 1,2A,2B

e Albinizm e Feokromositoma o Norokutandz melanozis

e Mandibulofasiyal o Mediiller tiroid karsinomu | e Ailesel noroblastom + HH
distozis

o Otosephali o Non-kromaffin e Haddad sendromu (Konjenital

paragangliyoma santral hipoventilasyon + HH)

o Konjenital santral e Karsinoid tiimorler e Shah- Waardenburg sendromu
hipoventilasyon (Waardenburg sendromu + HH)
sendromu

Enterik sinir sisteminin ganglion hiicreleri noral krestten koken alirlar ve noral
krestten bagirsaklara goc¢ ederler. Normalde noroblastlar ince bagirsaklarda
embriyoner yasamin 7. haftasinda toplanir ve 12. haftada rektuma ulasirlar. Bu
hiicreler oncelikle Auerbach myenterik daha sonrada Meissner submukozal
pleksuslarina go¢ ederler. Noral krest hiicrelerinin distale gogiiniin durmasi sonucu
HH’nin olustugu disiintilmektedir. Aganglionik segmentin uzunlugu ganglion hiicre

gbcliniin duraklama zamanina gore degisir (30).

Ikinci bir teoriye gére ndral krest hiicreleri hedeflerine ulasir ancak gevrenin
uygunsuz kosullarindan dolay1 sayica g¢ogalamaz, differansiye olamaz ve sag
kalamazlar (1, 24). Fibronektin, laminin ve hyaluronik asit ndral hiicrelerin gelisimini,
gbclinil ve bagirsak duvarina yerlesmelerini kolaylastiran glikoproteinlerdir. Bagirsak
duvarinda bazal membrandan kas tabakasina uzanan bir ags1 yap1 olustururlar. Noral
krest hiicrelerinin bu yapiyr kullanarak bagirsak duvarina yerlestikleri
disiintilmektedir (1, 4, 24). HH’da aganglionik bagirsaklarda bu proteinlerin anormal

dagilimi gosterilmistir. Ayrica bu hastalarda aganglionik diiz kas lifleri ile sinir
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hiicreleri arasinda anormal hiicresel baglantilarin varligi bulunmustur. Deneysel olarak
aganglionik bagirsaktan alman diiz kas hiicre Kkiiltiirline, ganglion hiicreleri
eklendiginde bunlarin kas hiicrelerine tutunamadigi gosterilmistir(24). Bu bulgu
aganliyonik bagirsakta noral hiicre adezyon molekiillerinin (NCAM) normalden farkl
oldugu ve norotropin gibi nérotropik faktorlerin bulunmadiginin ortaya konulmasiyla

desteklenmistir (32).

Ugiincii bir teoriye gére RET proto-onkogeni noral krest hiicre gogii ve
bagirsakta yasamasi icin gereklidir. RET proto-onkogenini etkileyen genetik

mutasyonlar noral kok hiicre fonksiyonunu, gogiinii ve gelisimini bozmaktadir (32).

2.4.6. HH’da Goriilen Genetik Anomaliler ve Hastali@in Patogenezindeki

Molekiiler Temelleri

HH o6zellikleri cinsiyet ile degiskenlik gosterebilen, etiyolojisinden birden fazla
faktoriin sorumlu oldugu bir hastaliktir. HH %80-90 oraninda sporadik olarak goriiliir.
HH’da %10 aile Oykiisii vardir ve bu hastalar ¢ogunlukla uzun segment hastaliga
sahiptirler. HH’li bir kadinin ¢ocuklarinda hastaligin goriilme riski 360 kat fazla iken,
erkek hastalarin ¢ocuklarinda goriilme olasiligi 130 kat fazladir. HH’na Down
sendromu (%5-16), intestinal atrezi, rotasyon anomalileri, anorektal malformasyon,
mekonyum ileusu, néronal intestinal displazi gibi gastrointestinal sistem anomalileri
(%6), mikrosefali veya hidrosefali gibi santral sinir sistemi anomalileri ve

kardiyovaskiiler sistem anomalileri (%2-8) de eslik edebilir (1, 24).
HH’da gosterilmis genetik anomaliler asagida 6zetlenmistir.

1. RET proto-onkogeni embriyolojik yasamda, néral krest, iirogenital
onciiler, adrenal medulla ve tiroid bezinde; postnatal yasamda ise periferik
ve santral sinir sisteminde ve endokrin sistemde etkilidir. 10. kromozomun
uzun kolunda (10q11.21) yer alir ve hiicre zarindan geciste dnemli bir
reseptor proteini olan tirozin kinazi kodlar. Tirozin kinaz reseptorii
hiicrelerin normal biiylime ve gelismesi i¢in hayati 6neme sahiptir. Bu
reseptorlere biiyiime faktorleri baglanir ve hiicre i¢i tirozin kinazlar1 aktive
ederek, hiicre biliylime ve gelismesinde ¢ok 6nemli yolaklar1 baslatirlar.

RET proto-onkogeni noral krest hiicrelerin gogii ve bagirsakta yagamalari
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icin gereklidir (32). Sporadik HH’da %35, ailesel olgularin ise %49 unda
RET geni mutasyonu gosterilmistir. Uzun segment hastaliga sahip
olgularin %76’sinda, kisa segment hastaliga sahip hastalarin %32’sinde bu
gende mutasyon vardir(32, 33). HH’da bu gen lojunda delesyonlar,
eklenmeler, missense ve nonsense mutasyonlar gosterilmistir. RET
mutasyonlarinin Multiple endokrin neoplazi (MEN) Tip IIA ve IIB’de
etkili oldugu gosterilmistir. Bu nedenle HH, MEN sendromlar1 ile beraber
kompleks norokristopati seklinde goriilebilmektedir. MEN Tip IIA ile daha
yliksek oranda birliktelik gostermektedir (32, 33).

Glial hiicre kokenli norotropik faktér (GDNF) ilk gosterilen RET reseptor
baglayicisidir. GDNF reseptorii ve RET’1 igeren karmagik bir reseptor
kompleksine baglanir. GDNF veya reseptorii bulunmadiginda RET
baglantili uyar1 olusamaz. GDNF geni 5p13 lokalizasyonunda yer alir ve
mutasyonlart ~ Hirschsprung  hastalarinin =~ %0.9-%5’inde  goriiliir.
Beraberinde ¢ogunlukla RET mutasyonlarinin eslik etmesi bu
mutasyonlarin tek basina HH olusturamadigini diisiindiiriir. HH’da
aganglionik bagirsakta GDNF ekspresyonunun azalmis oldugunun
gosterilmesi, GDNF azligina bagli RET reseptoriiniin aktive olamamasi ve
bunun sonucu enterik noroblastlarin gociinde duraklama oldugunu

diistindirtir (32, 34).

. Neurturin, persephin ve artemin RET reseptor kompleksini olusturan diger
baglayic1 reseptorlerdir. Neurturin’in parasempatik ve enterik ndron
gelisiminde 6nemli oldugu gosterilmistir. Bu reseptdr genlerine (19p13.3)
ait mutasyonlar HH’da RET mutasyonlari ile beraber gosterilmistir (32,

34).

Endotelinler (END1, END2, END3), endotelin B reseptéor (ENDRB)
kompleksine baglanan ve bu reseptdrii aktive eden proteinlerdir. Ozellikle
END3 ve ENDRB, baglayict protein sistemi enterik sinir sisteminin
gelisimi, noral krest migrasyonu ve farklilasmasi i¢in ¢ok 6nemlidir. Bu
reseptor kompleksi calismadigl zaman 6zelikle melanoblastlar ve enterik

sinir sistemi Onciileri etkilenir. Bu reseptor kompleksini kodlayan
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genlerdeki (1322, ve 20ql3) mutasyonlar cilt sa¢ ve iris
hipopigmentasyonu ile giden 6zellikte orta hat sa¢ perceminde pigment
anomalisi, deride hipopigmente alanlar, sensorindral sagirlik, heterokromi,
buz mavisi gozlerle karakterize Waardenburg sendromuna neden olur.
Waardenburg sendromlu hastalarda degisken derecelerde aganglionozis
goriilebilir. HH ve Waardenburg sendromu birlikteligi Shah- Waardenburg
sendromu ya da Waardenburg 4 olarak adlandirilir. END3ve ENDRB
genlerinde homozigot mutasyona sahip hastalar, sendromun tiim

ozelliklerini gosterirler (34-36).

5. Shah-Waardenburg sendromuna END3ve ENDRB mutasyonlarinin yani
sira SOX gen ailesinde yer alan, bir transkripsiyon faktoriinii kodlayan
SOX10 (22q12-13) genindeki mutasyonlar da neden olmaktadir. SOX10
embriyonik gelisimin erken basamaklarinda noral krest ve glial hiicrelerde
eksprese edilmektedir. SOX10 mutasyonlar1 otozomal dominant kalitim
gostermektedir ve hasta bireylerin ¢ocuklarinda hastaligin gelisme riski
%50°dir. SOX10 mutasyonlarina bagh gelisen Shah-Waardenburg
sendromunda hastalarin ¢ogunlugu uzun segment hastaliga ya da total

kolonik aganglionozise sahiptirler (34, 35).

Yukarida bahsedilen genetik anomalilerin tam olarak nasil ndral krest hiicre
gbclinde duraklamaya yol actiklari ve fenotipik olarak HH ile sonlandiklari
bilinmemektedir. Ancak bu sonucun karmasik bir siire¢ ve birden fazla genin
etkilesimi sonucu gelistigi diisiiniilmektedir. Noral krest hiicrelerinin farklilasmalari,
gocleri ve hedef organda yasamlarinin devamliligini iceren normal gelisim
basamaklarinin herhangi bir donemindeki sorun HH’na yol agabilmektedir (32, 34,

35).

2.4.7. Hastahgin Patofizyolojik Ozellikleri

Hirschsprung hastaligi, sindirim sistemi boyunca ndoral krestlerden meydana
gelen gangliyon hiicre prekiirsorlerinin tam olarak kolonize olmamasinin sonucunda
gelisir. HH’de 151k mikroskobunda goriilen patoloji, myenterik sinir pleksusunda

ganglion hiicrelerinin bulunmamasi; bunun yerine kalin ve yogun sinir liflerinin
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varhigidir. Yapilan kontrollii bir ¢alismada sinir lifi yogunlugu normal ganglionik
kolonlarda 27,5 sinir/10 mm? iken aganglionik kolonda 83,5 sinir/10 mm? olarak
Olciilmiistiir (37). Bagirsaklardaki gangliyon hiicrelerinin agirliklikaynagi vagal noral
kresttir. Vagal noral krest sinir olusumu sirasinda arka beyin bolgesinden gelisir.
Gelisim siiresince noral krest hiicreleri intestinal sistem boyunca genellikle rektum en
son kolonize olacak sekilde kranialden kaudale dogru goc¢ ederler. Bu gangliyon
hiicrelerince bagirsaklarin tamamen kolonizasyonu, noral 6ncii hiicrelerin tam olarak
proliferasyonu, gogii, devamliligi ve farklilasmasina baghdir. Bu asamalardaki

herhangi bir defekt agangliyonozis tablosuna yol acar (24).

Ganglion hiicrelerinin yoklugu, proksimalde degisik uzunluklarda olabilir.
Asagida yalniz rektumu tutacak sekildeveya tiim kolonu tutabilir. Baz1 vakalarda ince
bagirsaga uzanacak sekilde hatta mide dahil tiim gastrointestinal sistemi kapsayacak
kadar uzun segment olabilir. Aganglionik boliimiin aniisten, proksimalde normal
bagirsakta ganglion hiicrelerinin oldugu noktaya kadar uzandigi, atlama alanlarinin,
yani ganglion hiicresi iceren lokalize alanlarin olamayacagi ve ganglion hiicresi iceren
rektal biyopsinin Hirschsprung hastaligi tanisindan uzaklastiracagidiisiiniilmektedir.
Frozen biyopsi ile goriiniir gecis, zonu en fazla %80 olguda korelasyon gostermektedir.
Bu nedenle iyi bir patolog tani i¢cin Onemlidir. Asetilkolinesteraz artis1 yaninda

NADPH diaforaz negatifligi boyamalar1 da dogru taniy1 koymaya yardimci olur (24).

Bagirsak motilitesi, ganglionlarin intrinsik ndronlar1 tarafindan kontrol
edilerekgevsemeye neden olur. HH’da non-adrenerjik non-kolinerjik interndronlarin
ve NO’in yoklugu sonucu aganglionik segment gevseyemez ve stirekli kasili kalir.
Ganglion hiicrelerinin olmamasi nedeniyle internal anal sfinkter gevseyemez.
Hirschsprung hastaligimin klasik patolojik goriiniimii; proksimalde dilate bagirsak
segmenti, degisik uzunluktaki gecis alani ve distalde dar goriinen aganglionik bagirsak
segmentinden olusur. Proksimal intestinal duvar, 6dem ve miiskiiler hipertrofiye bagh
olarak kalinlasmistir. Gegis alani; yenidoganlarda, enterokolit varliginda ve ince

bagirsakta ise, belirgin olmayabilir (1).

Hirschsprung hastaliginda, ganglionik barsak kisminda normal motor aktivite
gozlenirken, aganglionik boliim, spazm ve/veya itici peristaltizmin kaybi sonucu,

fonksiyonel obstriikksiyona neden olur. Kolinerjik ganglion hiicrelerinin
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yokluguesgiidiimlii peristaltizme engel olur ve sakral parasempatik pleksustan gelen
kolinerjik lifler kas hiicrelerini dogrudan etkileyerek, kontrol dis1 kasilmalara neden
olur. Auerbach pleksusundaki intramural nonadrenerjik inhibe edici néronlarin
olmayist ve artmis noradrenalin igeriginekarsin, adrenerjik inhibitér sistemin
fonksiyonel bozuklugu, sirkiiler kas tabakasini gevsetecek uyarilarin yokluguna neden
olur. Bu otonomik dengesizlik sonucu, aganglionik bagirsak ve internal sfinkterde
stirekli kontraksiyon durumu meydana gelir. Artmis adrenerjik ve kolinerjik uyarici
liflerin etkileri ve NO sentez kaybi asir1 derecede kontraktil diiz kasa neden
olmaktadir. Normal bireylerde rektumun distansiyonu, internal anal sfinkterde refleks
gevsemeye neden olur. Hirschsprung hastaligi olanlarda, intramural ganglion

hiicrelerinin olmamasina bagli olarak, anorektal refleks goriilmez (24, 38).

2.4.8. Tam

Klinik Bulgular: HH yenidogan déneminde ve bu donemden itibaren
konstipasyon sikayeti olan her cocukta akla getirilmelidir. HH temel olarak 3 farkl
klinik tablo gdzlenir (39). Bunlar;

1. Yenidogan doneminde intestinal tikaniklik tablosu
2. Kronik konstipasyon ve biiylime ve gelisme geriligi bulgulari
3. Enterokolit tablosu

Yenidogan doneminde intestinal tikamklik tablosu: Hastalik yaklasik %50-
90 oraninda yenidogan doneminde bulgu verir. Son 20 yildir hastalik ile ilgili bilgi
birikiminin artmasi nedeniyle hastalarin %90’indan fazlasina yenidogan déneminde
tan1 konulmaktadir. HH genellikle term yenidoganlarda goriilen bir hastaliktir. Ancak
%4-6 oraninda prematiir yenidoganlarda da bildirilmistir. Hastaligin yenidogan
donemindeki klasik ortaya c¢ikig bulgusu bebegin yasaminin ilk 48 saati i¢inde
mekonyum ¢ikarmamasidir. Normal term bebeklerin %95°1 ilk 24 saat i¢inde, kalan
%51 ise ilk 48 saat icinde mekonyum ¢ikartirlar (40). Ancak hastalarin %6-42’sinde
bu Oykii olmayabilir. Hastaligin yenidogan donemindeki diger bulgular1 karinda
distansiyon ve safrali kusmadir. Karinda distansiyon, safrali kusma ve mekonyum

ctkarmama ile karakterize yenidogan intestinal tikaniklik bulgular1 olan her hastada
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HH ayric1 tanida diistiniilmelidir. Yenidoganda benzer intestinal tikaniklik bulgulari
olusturan diger nedenler ise intestinal atreziler, mekonyum ileusu, hipoplazik sol kolon
sendromu ve mekonyum tika¢ sendromudur (1). Fizik incelemede genellikle karinda
distansiyon ve rektal uyar1 sonrasinda bol miktarda patlayici tarzda diskilama gdzlenir.
HH nedeniyle yenidogan doneminde ortaya ¢ikan intestinal tikaniklik tablosu rektal
girisim ve lavmanlarla diizelebilecegi gibi bazi hastalarda 6zellikle uzun segment

hastalig1 olan yenidoganlarda acil kolostomi uygulamasi gerekebilir.

Kronik konstipasyon ve biiyiime gelisme geriligi bulgulari: HH yenidogan
doneminden sonra ise kabizlik, karin sisligi ve gelisme geriligi ile kendini gosterebilir.
Yenidogan doneminden beri kabizlik yakinmasi olan her hastada HH mutlaka akla
getirilmelidir. Ayrica enterokolit ataklarimi diisiindiiren, konstipasyon donemini
izleyen bol sulu kotli kokulu, patlayici tarzda ishal dykiileri de olabilir. Aile dykiisii
mutlaka sorulmahdir. Fizik incelemede distansiyon ile beraber rektal dijital

incelemede anal tonus artis1 hissedilebilir(41).

Enterokolit tablosu: Hirschsprung hastaliginin en ciddi komplikasyonu olan
enterokolit, ates, kusma, abdominal distansiyon ve pis kokulu ishal ile karsimiza ¢ikar.
Enterokolit hem ganglionik hem de aganglionik segmentlerde goriiliir. Barsak
igeriginin stazi, mukozal kan dolagiminin bozulmasina ve bakteriyel translokasyona
yol agarak enterokolit olusumuna neden olur. Giinlimiizde erken tani ve tedavi
imkanlarinin gelismesi ile enterokolit sikligi azalmistir. Tedavi edilmezse toksik
megakolona ve kolon perforasyonuna neden olabilir. Aganglionik segment ne kadar
uzunsa perforasyon ihtimali o kadar yiiksektir. Toksik megakolon tespit edilen hastaya
acil kolostomi a¢ilmas1 yasam kurtarici olabilir, ancak kolostomiye ragmen enterokolit

devam edebilir (42, 43).

2.4.9. Goriintilleme Yontemleri

Gortlintlileme ayakta, yatarak ve yan pozisyonda ¢ekilen direkt grafilerle baslar.
Bu grafilerde genellikle dilate bagirsak segmentleri, kolon diizeyinde hava sivi
seviyeleri ve pelvis ve rektumda gaz yoklugu ya da azligi ile karakterize distal
intestinal tikaniklik bulgular1t mevcuttur (Sekil 6). Cok nadir olarak HH nedeniyle

intestinal perforasyon gelisen hastalarda direkt grafilerde serbest hava goriiliir. HH
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tanis1 gecikirse yenidogan bebeklerde yliksek mortalite ve morbiditeye neden olan ince

bagirsak ve kalin bagirsak perforasyonlari gelisebilir (1)

Yenidogan bebeklerde kontrast madde ile cekilen kolon grafisi HH’ n1 diger
yenidogan intestinal tikaniklik nedenlerinden ayirt etmekte yardimcidir.
Yenidoganlarda, ender olsa da dnceden var olan ya da islem sirasinda gelisebilecek bir
perforasyon agisindan baryum yerine suda ¢oziinen 6zellikte bir kontrast madde tercih
edilmelidir. Ayrica suda ¢dzlinen kontrast maddeler mekonyum tikaglarini gidermede
daha etkindirler. Osmolalitesi ¢ok yiiksek opak maddeler s1v1 elektrolit bozukluklarina
yol acabilecegi i¢in kullanilmamalidir. Kolon grafisinden 6nce rektal uyari, muayene
ve yikamalardan kaginilmalidir. Bu islemler dar aganglionik bagirsaktan genis
ganglionik barsaga gecisi gosteren gecis zonunun goriintiilenmesini zorlastirabilir.
Mekonyum ¢ikarmayan bir yenidogana yapilan ilk lavman mutlaka skopi altinda ve
suda ¢oziiniir opak madde ile yapilarak es zamanl kolon grafisi de ¢ekilmelidir. islem
sirasinda kateter sadece aniise yerlestirilmeli, daha ileri itilmemelidir. Balonlu
kateterler kullanilmamali, kullanilirsa da balonu sisirilmemelidir. Erken doldurma
islemi ¢ok dikkatli yapilmali, ilk kontrast madde ¢ok yavas ve kontrollii verilerek,
rektumun hizla doldurulmasindan kac¢imilmalidir. Gegis zonu erken doldurma
asamasinda goriintlilenip, rektum ya da sigmoid kolon tamamen doldugunda
kaybolabilir. Ilk filimler hasta dekubitus pozisyonunda iken cekilen lateral filimler
olmalidir. Opak madde, gec¢is zonu goriintiilene kadar ya da tiim kolon doldurulana
kadar verilmelidir Daha sonra kateter ¢ekilerek bosalma filmleri ¢ekilmelidir. HH
klasik radyografik goriintiisii dar spastik bir distal intestinal segment ile dilate
proksimal segmentin bir arada goriilmesidir (Sekil 7). Kolon grafisinde ¢ap
farkliligiin oldugu gecis bolgesinin goriilmesi tan1 koydurucudur. Kolonda herhangi
bir bolgede goriilebilmesine ragmen, gegis zonu ¢ogunlukla rektosigmoid bolgededir.
Gegis zonu goriintiilenemese de bosalma grafilerinde ge¢ ya da az bosalma olmasi, 24
saat sonra ¢ekilen direkt grafide halen kontrast maddenin bulunmasi da HH agisindan
sliphe uyandiricidir. Bazen distal bagirsakta 6dem spazm ve mukoza diizensizligi ile
karakterize enterokolit bulgular1 da gozlenebilir. Klinik olarak enterokolit siiphesi olan
hastalarda perforasyon ve sepsis riski yliksek oldugundan kolon grafisi kontrendikedir.
Ne yazik ki; biitiin hastalara kolon grafisi ile tan1 koymak miimkiin degildir. Farkli

aragtirmacilara gére uygun teknikle yapilan kolon grafisinin tanisal dogruluk orani
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%76-92 arasinda bulunsa da %29 oraninda yanlis pozitiflik ve %20 oraninda yanlis
negatiflik gosterebilmektedir (41, 44). Ayrica yenidoganlarda, kisa segment ve tiim
kolonu tutan HH’da ge¢is bolgesi belirgin olmayabilir. Kolon grafisinde gecis
bolgesinin yerinin belirlenebilmesi cerrahi planlamay1 ve yaklasimi kolaylastirdig:
icin avantajhidir. Ancak bir ¢alismada radyolojik gecis bolgesi ile patolojik gecis

bolgesi arasinda sadece %62,5 oraninda uyum oldugu gosterilmistir (44).

Sekil 6. ADBG Sekil 7. Opakli kolon grafisi

2.4.10. Anorektal Manometri

Anorektal manometri HH tanisinda kullanilan diger bir yontemdir. HH 6n
tanisiyla yapilan anorektal manometride 6zellikle rektoanal inhibitor refleks (RAIR)
ve anal tonus degerlendirilir. RAIR’in varlignt HH olmadigimi gésterir. RAIR’in
olmamasi ve anal kanal istirahat basmcinin yiiksek olmasi ise kesin tani
koydurmamakla birlikte HH lehine bulgulardir. Kolay uygulanabilir ancak bazi
kullanim kisitlamalart olan bir yontemdir. Anorektal manometri ile dogru tani orani
%85-100 arasinda degisir. Ancak yanlis pozitif ve yanlis negatif sonuglarda olabilir.
Holschneider ve ark gore ise anorektal refleks oniki giinden kiiciik yenidoganlarda ve

prematiir bebeklerde tam olarak gelismemistir (45).
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2.4.11. Rektal Biyopsi

Rektal biyopsi HH tamisinda altin standarttir. Rektal biyopsi 6rneklerinde
ganglion hiicrelerinin bulunmamasi ve hipertrofik sinir uclarinin gosterilmesi tani
koydurucudur. 1959 yilinda Swenson tarafindan tanimlanan tam kat rektal biyopsi
uzun yillar tanida kullanilmasina ragmen kanama, skar dokusu olusumu ve genel
anestezi gereksinimi gibi dezavantajlara sahiptir (8, 46, 47).Hastalikta varolan distal
rektal patolojinin daha iyi anlagilmasi ve submukozal ve myenterik pleksustaki
aganglionozis diizeyinin ayni oldugunun gosterilmesinden sonra aspirasyon yontemi
ile yapilan mukoza ve submukozay1 iceren, daha yiizeyel doku alinmasina olanak
veren emme rektal biyopsisi gliniimiizde en sik kullanilan yontem haline gelmistir.
Yatak basinda ya da kinikte genel anestezi gereksinimi olmadan uygulanabilmesi ve
%0,2 gibi diisiikk komplikasyon oran1 bu ydntemin avantajlaridir (1). En 6nemli
dezavantaji bazen ganglion hiicrelerinin degerlendirilebilmesi i¢in yeterli oranda
submukoza igermeyen biyopsilerin alinmasidir. Diger bir problem ise biyopsilerin
normalde ganglion hiicresi icermeyen anal bdlgeye yakin alinmasidir. Dentat ¢izginin
1 cm iizerine kadar olan alanda fizyolojik aganglionozis oldugundan dogru
degerlendirme i¢in biyopsilerin dentat ¢izginin 2cm proksimalinden alinmasi gerekir.
Emme yontemi ile yapilan rektal biyopsinin tanisal dogruluk orani %99,7 olarak
bildirilmektedir (1). Ancak bazi hastalarda histopatolojik degerlendirme tam kat rektal
biyopsiye gore daha zor olabilmektedir. Hemotoksilen eosin ile boyanan drneklerde
yeterli degerlendirme yapilamadiginda asetilkolin esteraz boyamasi yardimcidir.
HH’da asetilkolin esteraz boyanmasinda belirgin artis gézlenmesi tanisaldir (48).
Emme y6ntemi ile yapilan rektal biyopsi ile kesin tani konulamayan hastalarda tam

kat rektal biyopsinin yapilmas1 gereklidir.

2.4.12. Ayiricr Tani
Ayirici tanida akla gelmesi gereken hastaliklar asagida belirtilmistir:
e Mekanik intestinal tikanikliklar:

o0 Distal ileal veya kolonik atreziler

0 Mekonyum ileusu
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0 Mekonyum tika¢ sendromu
0 Hipoplastik sol kolon sendromu
e Fonksiyonel intestinal motilite bozukluklari:
O Prematiirite
0 Sepsis ve elektrolit dengesizlikleri
O Hipotiroidi
0 Fonksiyonel kabizlik
0 Intestinal néronal displazi

Yenidogan doneminde intestinal tikaniklik tablosu olusturan tiim mekanik ve
fonksiyonel nedenler ayirici tanida akla gelmelidir. Mekanik obstriiksiyon
nedenlerinden olan intestinal atrezilerde, rektal uyar1 ve lavmanlarla digkilama
olmadig1 gibi kolon grafisinde kullanilmamis kolon ya da mikrokolon gdriiniimii
vardir. Ayrica direkt grafilerde daha proksimalde tikaniklig diistindiiren genis tabanl
hava s1v1 seviyeleri goriiliir. HH da genellikle direkt grafide kolon diizeyinde hava siv1
seviyeleri, Ozellikle de pelvis girisinde genig tabanli seviyeler gozlenir. Kolon
grafisinde ise total kolonik aganglionozis disinda kullanilmamis kolon goriintimii
yoktur. Yenidogan doneminde mekonyum ileusu da HH ile karisabilir. Mekonyum
ileusunda direkt grafide sag alt kadranda buzlu cam goriiniimii, cogunlukla hava siv1
seviyeleri olmadan ince bagirsaklarda dilatasyon ve kolon grafisinde kullanilmamis
kolon goriiniimii ve bazen goriintiilenebilirse terminal ileumda mekonyum tikaglarina
ait dolma defektleri goriiliir. Ozellikle total kolonik aganglionozisi hem mekonyum
ileusu hem de distal ileal atrezilerden ayirt etmek oldukga gligtiir. Ancak ameliyat

bulgulari ile ayirt edilebilirler.

Mekonyum tika¢ sendromu daha ¢ok prematiire yenidoganlarda goriilen kolon
diizeyindeki mekonyum tikaci nedeniyle distal intestinal tikaniklik bulgularina yol
acan bir durumdur. Kolon grafisi hem tan1 koydurucu hem de tedavi edici 6zelliktedir.

Genellikle grafi sirasinda mekonyum tikaci atilir ve tikaniklik bulgular diizelir.

Hipoplastik sol kolon sendromu daha ¢ok diyabetik anne bebeklerinde goriilen

ve kolon grafisinde splenik fleksuraya kadar kolonun daha ince kalibrasyonda
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izlendigi, splenik fleksuradan sonra ise normal capta oldugu bir durumdur. Gegis
bolgesi splenik fleksurada olan HH ile karisir. Genellikle lavmanlarla hipoplastik
kolon cap1 genisler ve ek tedaviye gerek kalmaz. Hem mekonyum tika¢ sendromu hem
de hipoplastik sol kolon bulgulart olan bebeklerde altta yatan bir HH
bulunabileceginden kesin ayirici rektal biyopsi ile yapilir. Prematiire bebeklerde distal
kolon matiirasyonu yetersiz oldugundan ge¢ mekonyum ¢ikist ve fonksiyonel
intestinal tikaniklik bulgular1 goriilebilir. Bu bebeklerde bulgular devam ederse ya da
yenidogan doneminden sonra tekrarlarsa aspirasyon biyopsisi yapmak gerekebilir (1).
Ayrica fonksiyonel intestinal tikaniklik bulgulart gosteren tiim yenidoganlar
hipotiroidi ag¢isindan arastirilmalidir. HH yenidogan doneminden sonra en sik

fonksiyonel kabizlik ile karisir.

2.4.13. Eslik Eden Anomaliler

HH’na %20 oraninda konjenital anomaliler eslik eder. Down sendromu
(Trizomi 21) HH’da %4-16’sinda goriiliir. Bu hastalarda ilging olarak enterokolit
tablosu daha yiiksek oranda gelisir. Kolon ve ince bagirsak atrezileri %0,8 oraninda
HH ile beraber goriilebilir. Intestinal atrezi onarmmi sonrasi tikamklik bulgulart
gelistiren hastalarda altta yatabilecek bir HH akla getirilmelidir. HH %3,4 oraninda
anorektal malformasyonlar ile beraber goriilebilir. Bunun yani sira Trizomi 18,
Currarino iiglemesi, Smitz Lemli Opitz sendromu, Ondine’in laneti (santral
hipoventilasyon sendromu) ve daha Once bahsedilen benzer genetik sorunlarla

seyreden norokristopati sendromlar1t HH ile beraber goriilebilir (3, 5).

Total kolonik aganglionozis: HH %3-12’sinde tiim kolon aganglioniktir. Bu
hastalarda cerrahi tedavi daha gii¢, mortalite ve morbidite daha yiiksektir. Aile
hikayesi yiiksek oranda pozitiftir. Tan1 koymak bazen zor olabilir. Cogunlukla
yenidogan intestinal tikaniklik bulgularini gosterirler. Kolon grafisinde dilate ince
bagirsaklar, kullanilmamis kolon goriiniimii veya hepatik ve splenik fleksuranin
yuvarlaklagmasi sonucu kolonun soru isaretine benzer goriiniim almasi goriilebilir.
Ancak radyolojik caligsmalar hastalarin sadece %20-30’unda tanisaldir. Tan1 genelde
intestinal tikaniklik nedeniyle yapilan laparotomi sirasinda konulur. Appendiksin

frozen incelemesi tanisaldir ve ameliyat siiresini kisaltabilir. Dehidratasyon, elektrolit
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dengesizlikleri, sepsis, biiyiime gelisme geriligi gibi komplikasyonlar daha yiiksek
oranda goriiliir. Tedavi Oncelikle 1yi calisan bir ileostomi agilmasi ile baslar. Sivi
elektrolit dengesizlikleri diizeltilir, gerekirse total parenteral beslenme baslanir.

Diizeltici ameliyatlar daha ileri yaslarda yapilir(1, 3, 47).

2.4.14. Tedavi
2.4.14.1. Tibbi tedavi

Hirschsprung hastaliginin kesin tedavisi cerrahidir. Yalnizca lavmanlarla
diskilanmanin saglanmasi, obstriiksiyon devam ettigi i¢in, perforasyon ve enterokolit
komplikasyonlarina yol agabilme riski nedeniyle etkisiz olarak kabul edilmektedir.
Ancak, hastalarin operasyon Oncesi serum fizyolojik kullanilarak lavman ve rektal
irrigasyonlarla dekomprese edilmesi ve dilate segmentin ¢apinin azaltilmasi, sivi ve
elektrolit dengesinin saglanmasi, ameliyat sonrasi komplikasyonlar1 azaltma ve

gereksiz rezeksiyondan kaginilmasi agisindan énemlidir (39).

2.4.14.2. Cerrahi tedavi

HH’da tedavi cerrahidir. Cerrahi tedavinin amaci aganglionik bagirsak
segmentinin ¢ikarilmasi1 ve anal sfinkter fonksiyonu korunarak gastrointestinal
sistemin aniise kadar ganglionik bagirsak ile devamliliginin saglanmasidir. HH i¢in ilk
diizeltici ameliyatin Swenson ve Bill tarafindan tarif edilmesinden gliniimiize kadar
gecen slirede, hastalarin biiyiik ¢ogunluguna yenidogan déoneminde tani1 konulmasinin
etkisiyle ve diizeltici cerrahi yontemlerin gelismesiyle hastaligin tedavisinde daha az
invazif cerrahi tedavi yontemleri kullanilmaya baslanmistir. Gegmiste HH tanis1 alan
hastalara ilk yapilan girisim kolostomi uygulamasiydi. Bunun nedeni hastalarin
cogunlugunun gec tan1 almasi ve diizeltici ameliyattan once ¢ok dilate olmus
ganglionik kolonun bosaltilmasi ve ¢apinin kiiciiltiilmesinin gerekli olmasi idi. Ayrica
kolostomi varken yapilan anal anastomozlar sonrasinda; kagak, darlik ve sfinkter

hasar1 gibi komplikasyonlarin daha az oranda gelisecegine inanilmakta idi.

Yenidogan doneminde getirilen ¢ocuklarda ise diizeltici ameliyatin, hasta 10

kilo oldugu zaman yapilmasmin anal sfinkter yapilarinin korunmasi i¢in gerekli
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oldugu ve kolostomisiz yenidogan bebeklerin enterokolitten kaybedilme risklerinin
ylksek oldugu inaniglar1 nedeniyle, bu hastalarda da yaklasim oncelikle kolostomi
uygulamak ve diizeltici ameliyati daha sonra yapmak yoniinde idi. Uzun yillar boyunca
diizeltici ameliyat Oncesi sag iist transvers kolostomi ag¢ilip, ameliyattan birkac¢ ay
sonra kapatilarak {i¢ asamali diizeltici ameliyat yapildi. Az da olsa halen giiniimiizde
bu yaklasimi benimseyen merkezler bulunmaktadir. Daha sonralar1 ge¢is zonunun
hemen proksimalinden kolostomi acip diizeltici ameliyat sirasinda kolostomiyi
asagiya ¢cekme yaklasimi ile diizeltici islemler baz1 merkezler tarafindan iki asamaya
indirildi (1, 6, 13).Glintimiizde HH i¢in baslica dort agik cerrahi yontem ve bunlarin
modifikasyonlar1 uygulanmaktadir. Bunlar Swenson, Duhamel, Soave ve Rehbein
ameliyatlaridir. Son zamanlarda ise laparoskopi destekli ameliyatlar daha popiiler hale

gelmisgtir (1).

2.4.14.3. Swenson ameliyati (Abdominoperineal pull-through)

Swenson ve Bill, HH’da ilk basarili cerrahi yaklagimi uygulayan kisilerdir.
Operasyonun teknigi aganglonik distal rektumun hastalikli oldugu ve normal
diskilama i¢in bu boliimiin ¢ikarilmasimin zorunlu olmasina dayanir. 1948’de tarif
edildigi giinden beri ufak degisikliklerle hala kullanilmaktadir. Mesane ve ejekiilator
mekanizmanin innervasyonu ameliyat sahasi igerisinde oldugu i¢in, 6zellikle 6n
tarafta yapilan diseksiyonlarda sinir zedelenmesi olabilmektedir. Swenson
ameliyatinin ge¢ donemdeki en Onemli komplikasyonu, myektomi yapmay1
gerektirebilen ve %12-26 oraninda goriilen enterokolittir. Bu hastalar rektal tuse
sonrasi pis kokulu, figkirir tarzda gaita yaparlar. Bu durumun Swenson ameliyatinda
internal anal sfinktere dokunulmadigindan dolay1 oldugu diisiiniilmektedir (8, 10).
Swenson ameliyatindan sonra %4-6 yara enfeksiyonu, %2,9 pelvik apse ve %13
oraninda fekal soiling, ndrojenik mesane ve impotans gibi komplikasyonlar

goriilebilmektedir (8, 10, 13).

2.4.14.4. Duhamel ameliyat1 (Retrorektal pull-through)

Ik olarak 1956 yilinda Bernard Duhamel tarafindan Swenson ameliyatindaki

asir1 pelvik diseksiyonun Oniine ge¢mek i¢in Swenson ameliyatindan modifiye

28



edilerek tanimlanmistir (49). Bu islemin prensipleri internal anal sfinkteri koruma,
sadece retrorektal boslugu agma, takiben gangliyonik kolonun retrorektal pull-through
islemi ve kolorektal septumun eliminasyonudur (3). Erken donemde mortalite,
anastamoz kacagi, fonksiyonel inkontinans, konstipasyon ve diyare, intestinal
obstriiksiyon kismen daha az goriiliir. Duhamel ameliyatinin rektal pos olusturma
teknigini modifiye eden varyasyonlar1 vardir. Martin-Altemeier, Martin- Caudill

bunlardan bazilaridir (8, 13).

2.4.14.5. Duhamel -Martin ameliyati

Duhamel operasyonundan sonra, kor sonlanan rektal posta fekalom
olugmasinedeniyle, Martin iki bagirsak segmentinin ortak duvarlarini stappler
kullanarak ortadan kaldirmay1 6nermistir. Boylece orjinal rektum, olusturulan yeni
rektumun 6n duvarmi yapmakta ve duyu yetenegini korumakta, ayrica, anterior
diseksiyon yapilmadigi icin, fekal ve iiriner kontinansi saglayan sinirler korunmus
olmaktadir (13). Duhamel pull-through tekniginin Martin modifikasyonu ile uzun
segment rektum ve sol kolon birakilarak su ve elektrolit absorbsiyonu kolaylastirilmis
olur. Ancak bazi aragtirmacilar bu yontemde uzun birakilan kolonun c¢ocugun
defekasyon yapma yetisini bozdugu ve islem sonrasi enterokolit insidansin1 arttirdigini

sOylemektedirler (3).

2.4.14.6. Soave ameliyati1 (Endorektal pull-through)

Franco Soave tarafindan 1960 yilinda tanimlanmustir (50). Soave ameliyatinda
rektal mukoza soyulur. Rektal kas tabakas1 yerinde birakilir, proksimaldeki ganglionik
kolon, mukozasi1 ¢ikarilmis ve posterior myotomi yapilmis rektum i¢inden gegirilerek
birakilir ve 2 hafta sonra distale anastomoz yapilarak aganglionik kolon segmenti
rezeke edilir. Soave ameliyati daha sonra Boley tarafindan modifiye edilerek tek
seansta yapilir hale gelmistir. Soave ve Boley ameliyatinin avantaji, pelvik diseksiyon
yapilmamas1 nedeniyle pelvik sinirlerin zedelenmemesidir. Bununla birlikte asagiya
indirilen normal kolonun {iizerinde aganglionik bir kas tabakasinin bulunmasi,
konstipasyon ve anorektal stenoz insidansini artirir. Ayrica %13 oraninda enterokolit

goriilmektedir (3, 13).
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2.4.14.7. Rehbein operasyonu (Derin anterior rezeksiyon)

Rehbein ameliyatinin amaci, biitiin konjenital agangliyonik megakolon
olgularina eslik eden anal sfinkter akalazyasini ¢ok giiclii bir anal dilatasyonla ortadan
kaldirmak ve aganglionik ve hipoganglionik segmentleri rezeke ettikten sonra, geride
cok kisa bir aganglionik segmentin kalmasina izin verecek sekilde pektinat hattin 3-5
cm proksimalinde kolorektal bir anastomoz yapmaktir. Pelvirektal diseksiyon
Swenson ameliyatindaki gibi yapilir. Ancak kii¢lik bebeklerde rektumun 2-3 cm, daha
biiyiik cocuklarda 4-5 cm'lik bir pargast korunur. Rehbein ameliyatinda internal anal
sfinkter aganglionik kaldigindan (sfinkter akalazyasi) anal dilatasyon programina
ameliyattan sonra da devam edilmesi sarttir. Dilatasyona ameliyattan 2 hafta sonra

baslanabilir (51). Cok kabul goren bir ameliyat yontemi degildir.

2.4.14.8. Transanal endorektal pull-trough

Endorektal pull-through, ilk 1952 yilinda Yansey sonra da 1964 yilinda Soave
tarafindan tanimlanmigtir. Operasyonun esasi rektumun mukoza ve submukozasini
uzaklastirmak ve gangliyonik bagirsagi agangliyonik miiskiiler kilif igerisinden asagi
cekmektir. Islem Boley tarafindan modifiye edilmis, ve aniisde bir primer anastomoz
yapilmistir. Aganglionik bagirsagin miiskiiler kilifi icerisinde kalinarak 6nemli
duyusal lifler ve internal sfinkterin biitiinliigli korunmus olur. Yalnizca transanal yol
kullanilarak yapilan TERP De la Torre ve arkadaglar1 tarafindan 1998° de
tanimlanmistir (2). TERP teknigi, Soave-Boley ameliyatinin batin agilmadan aniis
icinden yapilmasidir. Rektal yoldan kolonu serbestlestirmekte zorluk oldugu taktirde,
laparoskopik olarak intraabdominal kolon serbestlestirilebilir. Ameliyatta; mukozal
diseksiyona dentat ¢izginin 0,5-1 cm proksimalinden baglanir. Submukozal
diseksiyona peritoneal refleksiyonun iistiine kadar devam edilir, sonra rektal kas
tabakasi sirkiiler olarak kesilip, rektum ve sigmoid kolon tam tabaka aniisten mobilize
edilir. Bu sekilde ortalama 25-30 cm (15-45 cm) kadar bagirsak rezeke edilebilir.
Frozen incelemesi yapilarak gangliyon pozitif kisim tespit edilir. Rektal miiskiiler kilif

posteriordan longitidunal olarak kesilerek, daha sonra anastomoz tamamlanir (2).

TERP’in postoperatif komplikasyonlar1 olarak; perianal ekskoriasyon,

enterokolit, anastomoz darlig1, tekrarlayan kabizlik, kaf apsesi, adeziv obstriiksiyon,
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rektal prolapsus ve anastomoz sizdirmasi sayilabilir. Bu girisimin {stiinliikleri
arasinda; karinda kesi olmamasi, erken postoperatif beslenme, hastanede kalis,
siiresinin  kisa olmasi, minimal intraabdominal diseksiyon, diisiik maliyet,
diistikbagirsakyapisikligi orani sayilabilir. Ayrica HH’da aganglionik segmentin %75
kadarinin rektosigmoid kolona sinirli olmasi, bu teknigin hastalarin biiyiik

cogunlugunda uygulanma sansinin mevcut oldugunu gostermektedir (52).

2.4.14.9. Laparoskopi yardimh transanal endorektal pull-through (LERP)

Aganglionik segmentin distal kolonda oldugu hastalarda uygulanabilir etkili
bir yontemdir. Eger aganglionik segment proksimal kolondan basliyorsa veya tiim
kolonu tutuyorsa laparoskopi yardimli Duhamel prosediirii uygulanmalidir. Bu
teknigin uygulanabilmesi i¢in Oncelikle rektal irrigasyon ile bagirsak temizligi
yapilmasi gerekir. Biiylik ¢ocuklarda rektal irrigasyona ek olarak bagirsak lavaji
onerilmektedir. Yontem 3 trokar ile uygulanir. Yenidoganlarda sag umblikus hizasinda
rektus lateraline 4mm lik kamera trokar yerlestirilir. Sonrasinda umblikus tizerinde
sol rektus laterali ve umblikus alt1 sag rektus lateralinden iki adet 3mm’lik ¢alisma
trokar1 yerlestirilir (Sekil 8). Yenidogan donemi disindaki ¢cocuklarda ise umblikustan
5 mm'lik kamera trokar1 yerlestirilir. Umblikus iizeri sol rektus lateralinden ve
umblikus alt1 sag rektus lateralinden 5 mm'lik iki adet c¢alisma trokar yerlestirilir
(Sekil 9). Sonrasinda intraabdominal prosediir gecis, zonunun belirlenmesi ile baslar.
Bunun i¢in genellikle frozen amacgl 3 veya 4 adet seromuskiiler biyopsi alinarak
patolojik incelemeye gonderilir. Normal gangliyon yapilari rapor edilene kadar frozen
icin biyopsi almmmaya devam edilir. Gangliyon varligi tespit edilmeden kolon
diseksiyonuna baglanilmamalidir. Gegis zonunun proksimalinde ganglion tespit
edilince kolon diseksiyonuna baslanir. Bu islem siklikla hook elektrokoter ile yapilir.

Diseksiyona gec¢is zonunun 10-20 cm yukarisina kadar devam edilmelidir (53).

Daha sonra rektuma gegilerek 6 veya 8 adet retraksiyon dikisi dairesel olarak
aniis ¢cevresine koyulur. Dentat ¢izginin yaklasik 5-10 mm yukarisindan ¢epecevre bir
insizyon uygulanir. Endorektal diseksiyona rektum duvarmmin miiskiler kafi
serbestlesene kadar dairesel olarak devam edilir. Muskiiler kaf posteriordan endorektal

mukozal diseksiyonun 1-2 cm altindan agilarak peritoneal kaviteye ulagilir. Serbest bir
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plana ulasildiktan sonra miiskiiler tabaka dairesel olarak kesilerek kolon tamamiyla
serbestlestirilmis, olur. Aski siitiirleri yardimi ile kolon disar1 alinir ve aniise tek tek
emilebilir siitiirler ile primer anastomoz yapilir. Islemin sonunda kolonun yerlesimi

vegerginligi laparoskopik olarak kontrol edilir (53).

4 mm
kamera

Sekil 8. Yenidoganlarda LERP trokar girisleri

e e s Ll

5mm
kamera

Sekil 9. LERP trokar girisleri
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3.HASTALAR VE YONTEM

3.1. Cahisma protokolii ve Etik Onay

HH tanis1 ile “yenidogan doneminde” ve “yenidogan donemi sonrasinda”
TERP veya LERP ameliyatinin sonuglarinin degerlendirilmesi ig¢in retrospektif bir
kohort caligmasi yapildi. Calisma icin Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Etik

Kurulu’ndan 27 Kasim 2017 tarihinde, “19-1184-17" karar numarasi ile onay alind1.

3.2. Calisma Grubu

Bu c¢alismada, 2006-2017 yillar1 arasinda, HH tanis1 alan ve Ankara
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali'nda TERP veya LERP
ameliyati yapilan hastalarin dosyalar1 geriye doniik olarak incelendi. Belirtilen tarihler
arasinda HH tanis1 alip, farkli yontemler ile ameliyat edilen veya total kolonik

agangliyonozis tanisi alan hastalar bu ¢alismanindisinda tutuldu.

Retrospektif dosya taramasi sonrasi, ¢aligmaya dahil edilmesine karar verilen

hastalardan iki farkli calisma grubu olusturuldu.

e Grup I: Yenidogan dénemi ameliyat olanlar, ameliyat yas1 <28 giin (n=26)
e Grup Il: Yenidogan donemi sonrast ameliyat olanlar, ameliyat yas1 >28
giin (n=49)

3.3. Cerrahi Yontem

Hastalarda HH degerlendirilmesinde ayakta direkt batin grafisi (ADBG),
opakli kolon grafisi ve anal manometri yontemleri kullanildi ve tiim hastalarda kesin
tan1 rektal biyopsi ile koyulduktan sonra birincil cerrahin tercihine gére TERP veya
LERP ameliyati uygulandi. Grup II’deki hastalar ameliyata kadar anal dilatasyon veya
lavman uygulamalar ile takip edildi ve hi¢bir hastada perforasyon goriilmedi.
Endorektal pull-through ile birlikte stoma kapatilmas1 uygulanacak olan hastalarda

kolon stoma kapatilmasi sirasinda mobilize edildi.

Genel anestezi indiiksiyonundan sonra tiim hastalar litotomi pozisyonuna

alind1 ve ameliyat sirasinda mesaneyi bosaltmak i¢in Foley sonda yerlestirildi. Tiim
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hastalarda ince bir rektal kaf birakilarak transanal mukozektomi yapildi.
Mukozektomiye dentat ¢izginin 5 mm iizerinden baglanarak 2-4 cm’e kadar devam
edildi. Sonrasinda rektal kaf asag1 dogru ¢ekilerek ¢epecevre insizyon yapildi ve kolon
diseksiyonu yapildi. TERP ameliyatinda gecis zonuna kadar kolonik mobilizasyon
gerceklestirildi. Ganglionik bagirsagin anal kanala ¢ekildigini dogrulamak i¢in frozen
biyopsiler gonderildi ve gec¢is bdlgesinin iist kisminda kalan dilate bagirsaklar
aganglionik kisim ile birlikte rezeke edildi. LERP ameliyati uygulanan hastalarda,
transanal mobilizasyona kolon ya da rektumun karin i¢inden mobilize edildigi
seviyeye kadar devam edildi. Tim hastalarda koloanal anastomoz emilebilir siitiirlerle
gerceklestirildi. Postoperatif iiglincii haftada koloanal anastomoz anestezi altinda
kalibre edildi. Anastomozda darlik saptandigi durumlarda hastalara, evde giinliik

dilatasyon programi veya anestezi altinda aralikli dilatasyon programi baglandi.

3.4. Verilerin Toplanmasi

Tiim hastalarin demografik verileri, ek anomaliler, ameliyat oncesi tetkikleri,
ameliyat yasi, ameliyata kadar takip sekli, ameliyat yontemleri, ameliyat siireleri,
ameliyat sonrasi beslenme siireleri, ameliyat sirasinda ¢ikarilan bagirsak uzunluklari,
yatig siireleri, ameliyat sonrasi kisa ve uzun donem sonuglarinin degerlendirilmesi ve
komplikasyonlari, reoperasyonlar, HH ile iliskili enterokolit goriiliip goriilmedigihasta
dosyalar1 incelenerek kaydedildi. Hastalarin klinik bulgular1 ve anorektal
fonksiyonlar1 hakkindaki en son bilgi hasta yakinlar ile telefonla goriisiilerek elde
edildi. Bu telefon goriismesinde hastalarin kontinans ve konstipasyon durumlari,

sosyal yasam kaliteleri hakkinda bilgiler alindi.

3.5. Kisa ve Uzun Donem Sonug¢larin Degerlendirilmesi

Kisa donem sonuglar icin asagida belirtilen c¢alisma parametreleri

degerlendirildi:
e Ameliyat sonrasi enterokolit

0 Ameliyat sonrasi enterokolit; Oykii, fizik muayene, radyolojik ve

laboratuvar bulgularindan olusan 2009 Hirschsprung'la iliskili
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enterokolit (HIEK) skorlama sistemine gore tanmimlandi. HIEK skoru
icin on alt1 degisken degerlendirildi. Her bir degiskenin karsilik gelen
bir puani vardi ve gorlismenin sonunda puanlar toplanarak toplam
HIEK skoru elde edildi. Ondan diisiik olan skorlar HIEK ile uyumlu
olarak kabul edildi (54).

e Perianal dermatit

e Anastomoz darlig1

O Postoperatif {glincii haftada anestezi altinda muayene ile

degerlendirildi

e Anastomoz kacagi

Ameliyat sonrasi anastomoz darlig1 ortalama 2. ayda (1-4 ay), perianal dermatit
ise ortalama 2,1 haftada (1-8 hafta) izlendi. Anastomoz kacagi acisindan
degerlendirildiginde hicbir hastada anastomoz kacagi izlenmedi. Ameliyat sonrasi

enterokolit ortalama 13,6 ayda (4-24 ay) izlendi.

Uzun donem takip sonuglar1 i¢in ise ii¢ yasindan biiylik hastalarin, istemli
barsak hareketleri, soiling (kiilot kirletme) ve konstipasyon durumlari asagidaki

skorlama sistemleri kullanilarak degerlendirildi:

e Pediatrik inkontinans ve Konstipasyon Skorlama Sistemi (PICSS) (Tablo
2)(55)

0 Inkontinans i¢cin minimum ve maksimum degerler: 0-32, ii¢ yas ve iistii
hastalar i¢in ortalama skor 24,1 (Giiven aralig1:23,2-25). Skor olarak
23,2 ve alt1 inkontinans olarak kabul edilmistir (55).

0 Konstipasyon i¢in minimum ve maksimum degerler: 0-29. Skor olarak
yas gruplarina gore konstipasyon kabul edilen degerler Tablo 3’de
verilmistir (55).

e Wexner inkontinans skoru (Tablo 4) (56)
e Roma III konstipasyon skoru (Tablo 5) (57)
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Tablo 2. Pediatrik Inkontinans ve Konstipasyon Skorlama Sistemi (PICSS)

Inkontinans | Konstipasyon
Cocugunuz giin i¢inde bebek Her zaman | Bazen Hayr |0 25 5 |- - -
bezi kullantyor mu?
Cocugunuz geceleri bebek Her zaman | Bazen Hayr |0 25 5 |- - -
bezi kullantyor mu?
Cocugunuz ne siklikla kaka Gilinde Giinde bir | Daha 0 25 5|4 2 0
yapiyor? birkag kez az
Cocugunuzun kakasinin Sulu Bazen Kati 0 2 4|1 0,5 0
gOriinimii genellikle nas1l? sulu

bazen kat1

Cocugunuz kaka yapma Evet, her Bazen Hayr |5 25 0 |- - -
istegini kontrol edebiliyor mu? | zaman
Cocugunuz kakasinin ya da Evet, her Bazen Hayr |4 2 0|1 0,5 0
gazinin oldugunun ayrimint zaman
yapabiliyor mu?
Cocugunuz i¢ ¢amasirini Evet, her Bazen Hayrr | - - - 10 1 2
istemeden az miktarda digki zaman
kagirarak kirletiyor mu?
Cocugunuz tuvalete gittiginde | Evet, her Bazen Hayir | - - -10 1,5
bagirsaklarini tam olarak zaman 3
bosaltmada sorun yastyor mu?
Cocugunuz kakasini Evet, her Bazen Hayrr |2 1 0|0 2 4
yapaOrken agr1 hissediyor mu? | zaman
Cocugunuzun bagirsaklarimi Evet Normal Hayr |2 1 010 2 4
bosaltmak i¢in ¢ok fazla
tkinmasi gerekiyor mu?
Cocugunuz ¢ok sik gaz Evet, her Bazen Hayir | - - - 10 1 2
¢ikartyor mu? zaman
Cocugunuzun kabizlig1 var Evet, her Bazen Hayr |- - - 10 2 4
mi1? zaman
Cocugunuzun karin agrisi Evet, her Bazen Hayr |- - - 10 2 4
oluyor mu? zaman

Tablo 3. Yasa gore ortalama normal konstipasyon skorlari (NKS) ve giiven araliklari

Yas (ay) 36-41 42-47 48-59 60-71 >71
M 21,2 20,0 19,5 21,9 21,2
NKS
Cl| 17,8246 | 16,2-23,8 17,9-21,1 20,1-23,7 20-22,4

*M=ortalama, CI=%95 giiven arali1
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Tablo 4. Wexner inkontinans derecelendirme skalasi

Sikhk
) Bazen (ayda Siklikla
Inkontinans L Nadiren , en fay (Haftada N
. Higbir ) 1’den fazla, , Giinde 1 ve
tipi (ayda bir 1’den fazla,
zaman haftada . , fazlasi
kez) , giinde 1°den
1’den az)
az)
Kat1 0 1 2 3 4
S1vi 0 1 2 3 4
Gaz 0 1 2 3 4
Ped ihtiyac1 0 1 2 3 4
Yasam tarzi
degisikligi 0 ! 2 3 4

* Skorun 0-5 arasinda olmasi iyi, 5—15 arasinda olmast orta derecede, 15-20 arasinda olmasi zayif
kontinans olarak kabul edilir.

Tablo 5. Roma III konstipasyon kriterleri

Haftada 2 veya daha az sayida digkilama

Haftada en az 1 kez inkontinans dykiisii

Agrili veya zor digkilama Sykiisii

Istemli gaita tutma

Rektumda sert fekal kitle Sykiisti

o|jo|lO0|O0|0O]|O

Tuvaleti tikayacak boyutta biiyiik ve sert gaita oykiisii

* En az iki ay siire ile iki veya daha fazlasiin pozitif olmasi konstipasyon olarak degerlendirilir.

3.6. istatistiksel Degerlendirme

Verilerin analizinde Windows 21.0 siiriimii i¢in IBM SPSS yazilimi (Armonk,
NY: IBM Corp.) kullanild1. Tanimlayici istatistikler dagilimi normal olan degiskenler
icin ortalama + standart sapma, dagilimi normal olmayan degiskenler i¢in median (min
— maks), nominal degiskenler ise vaka sayisi ve (%) olarak gosterilmistir. Kategorik
ki-kare Stirekli icin  grup

karsilastirmalari, bagimsiz 6rneklem t-testi veya Mann-Whitney U testi ile yapild1. p

degiskenler testi ile karsilagtirildi. degiskenler

degeri <0.05 olmasi istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.
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4. BULGULAR

4.1. Demografik Ozellikler ve Ek Anomaliler

HH tanis1 ile TERP veya LERP uygulanan 75 hasta calismaya dahil edildi.
Hastalarin 53°u erkek, 22’si kiz; yas ortalamalar1 16,2 ay (3giin-8 yas) olarak
belirlendi. Hastalarin ortalama takip siiresi 32,6 ay olarak belirlendi (2-120 ay).
Calisma gruplar1 goz 6niine alindiginda tespit edilen demografik 6zellikler Tablo 6’da
Ozetlenmistir. Gruplar arasinda cinsiyet acisindan istatistiksel olarak anlamli fark

izlenmedi (p=0,464).

Tablo 6. Calisma Gruplarinin Demografik Ozellikleri

Kiz Erkek Yas ortalamasi
Grup I 9 (%34,6) 17 (%65,4) 18,8 giin (3-28 giin)
Grup 11 13 (%26,5) 36 (%73,5) 23,8 ay (1-96 ay)

Calismaya dahil edilen tiim olgularin sekizinde (%10,6), bir veya birden fazla
ek anomali oldugu tespit edildi. Caligmaya dahil edilen hastalarda goriilen ek

anomaliler ve yiizdeleri asagida verilen Tablo 7°de gosterilmistir.

Tablo 7. Ek anomaliler
Ek anomali n (%)
Uriner 4 (%5,3)
Kardiyak 1 (%1,33)
Korpus kallozum agenezisi 1 (%1,33)
Mental retardasyon 1 (%1,33)
Malrotasyon 1 (%1,33)
Hipotoni 1 (%1,33)

Calisma gruplari, ek anomali goriilme siklig1 agisindan degerlendirildiginde

ise, Grup I'deki ii¢ hastada (%11,5) ek anomali varken, Grup II'de 5 hastada (%10,2)
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ek anomali tespit edildi. Calisma gruplari ek anomali goriilme sikligi agisindan
istatistiksel olarak karsilastirildiginda anlamli bir farklilik olmadigr goriildii (p=0,361)
(Tablo 8).

Tablo 8. Gruplarin ek anomali dagilimi

Grup I Grup 11
Ek anomali*
n (%) n (%)
Var 3 (%11,5) 5(%10,2)
Yok 23 (%388,5) 44 (%89,8)

*p=0,361

4.2. Ameliyat Oncesi Tetkikler

HH siiphesi ile hastalarin 72’sine (%96) ameliyat oncesinde kolon grafisi
¢ekilmigti ve bunlarin 67 tanesi (%89,3) HH ile uyumlu goriiniimde idi. Hastalarin
yedisine (%9,3) ameliyat 6ncesi Anorektal manometri yapildi ve hepsinde RAIR
negatif ve anal kanal dinlenim basinc1 yiiksek olarak saptandi. Anorektal manometri
yapilan hastalarin tiimii Grup II’deki hastalardi. Hastalarin tiimiinden ameliyat
Oncesinde veya ameliyat sirasinda rektal biyopsi gonderildi ve tamaminda ganglion

hiicresi negatif saptandi.

4.3. Ameliyat Verileri, Beslenme Zamani ve Hastanede Yatis Siiresi

Calismaya dahil edilen tiim hastalarin ortalama ameliyat siireleri, ¢ikarilan
ortalama bagirsak uzunlugu, ortalama beslenmeye baglama zamani ve ortalama

hastanede yatis siiresi Tablo 9’da 6zetlenmistir.
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Tablo 9. Ameliyat verileri, beslenme zamani ve hastanede yatis siireleri

Cikarilan
Ameliyat siiresi Beslenme Hastanede yatis
bagirsak
(saat) zamani (giin) siiresi (giin)
uzunlugu (cm)
Ortalama 2,547 27,5733 2,66 5,84
Std. Sapma 0,6481 14,13943 1,564 3,311
Median 2,5 25 2 5
Min. 2 2 1 2
Max. 5 85 10 20

Calisma gruplar1 ameliyat siiresi, ortalama beslenmeye baslama zamani ve
hastanede yatis siireleri agisindan karsilastirildiginda aralarinda istatistiksel olarak
anlamli bir fark olmadigi belirlendi (p>0,05). Buna karsin, Grup I’de cikarilan
bagirsak uzunlugunun, Grup II’ye kiyasla anlamli 6l¢lide daha az oldugu saptandi

(p=0,034) (Tablo 10).

Tablo 10. Ameliyat verileri, beslenme zamani ve hastanede yatis siirelerinin gruplar

arasi karsilastirmasi

Ameliyat Cikarilan bagirsak Beslenme Hastanede
siiresi uzunlugu (cm) zamani yatis siiresi
(saat) (giin) (giin)
Grup I Ortalama 2,53 22,80 2,27 5,27
Std. Sapma 0,69 11,48 1,11 2,72
Median 2,5 20 2 5
Min. 2 2 1 2
Max. 5 45 5 15
Grup II | Ortalama 2,55 30,10 2,88 6,15
Std. Sapma 0,63 14,85 1,73 3,57
Median 2,5 25 2 5
Min. 2 10 1 2
Max. 4.5 85 10 20
p degeri 0,859 0,034 0,144 0,350
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4.4. Ameliyat Yontemleri

Hastalarin besinde (%6,6) laparotomi ihtiyact olurken, 22 hastaya (%29,3)
LERP ameliyat1 yapildi. Laparotomi yapilan hastalardan ti¢iinde (%4) daha 6nceden
acilmig olan kolostominin serbestlestirilmesi amaci ile, birinde eski laparotomi
nedeniyle (%1,3), geri kalan bir hastada (%1,3) ise kolon yeterince
serbestlestirilemedigi i¢cin laparotomi uygulandi. Her iki grup laparotomi ve
laparoskopi yardimli ameliyat acisindan karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli

fark saptanmadi (Tablo 11).

Tablo 11. Ameliyat yontemleri

Laparotomi LERP
Grup I 1 (%3,8) 10 (%38,5)
Grup 11 4 (%8,1) 12 (%24,5)
p degeri 0,150 0,206

4.5. Ameliyat Sonrasi Komplikasyonlar ve Reoperasyonlar

Yetmigbes hastanin besinde (%6,8) ameliyat sonras1 komplikasyon izlendi.
Bunlardan ikisinde yetersiz rezeksiyon nedeniyle tekrar TERP yapildi (%2,6), birisi
ameliyat sonrasi rektal kanamalar nedeni ile degerlendirilerek anastomoz hattinda
graniilasyon dokusu saptanarak tedavi edildi (%1,3), biri rektal kafin yetersiz
eksizyonu nedeniyle tekrar ameliyat edildi (%]1,3) ve bir hasta ameliyat sonras1 sepsis
nedeniyle izlendi (%1,3) (Tablo 12). Gruplar arasinda komplikasyonlar agisindan
istatistiksel olarak anlamli fark izlenmedi (p=0,651) (Tablo13).

Tablo 12. Ameliyat sonras1 komplikasyonlar

Grupl Grup II
Yetersiz rezeksiyon 1(%1,3) 1(%1,3)
Rektal kanama 1 (%1,3)
Rektal kafin yetersiz eksizyonu 1 (%1,3)
Sepsis 1 (%1,3)
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Tablo 13. Gruplar aras1 komplikasyon oranlari

Komplikasyon*
Var (%) Yok (%)
Grup I 1 (%3.,8) 25 (%96,2)
Grup 11 4 (%38.,3) 45 (%91,7)

*p=0,651

4.6. Kisa Donem Takip Sonuclar

Hastalarin 12’sinde anastomoz darlig1 goriildii (%16,2), darlik goriilme zamani
ortalama 2 ay (1-4 ay) idi. Hastalarin 11’inde dilatasyonlar ile sorun ¢oziiliirken
birinde rektal kafin siki olmasi nedeniyle kolostomi agilip sonrasinda rektal kaf
serbestlestirildi. Perianal dermatit 31 hastada (%41,9) izlendi ve ortalama goriilme
zamani 2,1 hafta (1-8 hafta) idi. Hi¢bir hastada anastomoz kagag1 izlenmedi. Ameliyat
sonrasi enterokolit 12 hastada (%16,2), ortalama 13,6 ayda (4-24 ay) goriildii (Tablo
14). Kisa donem sonuglar agisindan her iki ¢alisma grubunun verileri ve istatistiksel
karsilagtirma sonuglari Tablo 14’de 6zetlenmistir. Kisa donem sonuglar acisindan

gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p>0,05)

Tablo 14. Kisa donem sonuglar

n (%) Ort. goriilme | Min-max Grup I Grup II p
zamani
Anastomoz 12 2 ay 1-4 ay 3(%I11,5) | 9(%18,8) | 0,522
darhg (%16,2)
Perianal dermatit 31 2,1 hafta 1-8 hafta 11 20 (%41,7) | 0,957
(%41,9) (%42,3)
Enterokolit 12 13,6 ay 4-24 ay 5(%19,2) | 7(%14,6) | 0,743
(%16,2)

4.7. Uzun Donem Takip Sonuclari

Uzun donem takip sonuglart degerlendirildiginde, tiim ¢aligma gruplarindaki 3
yas ve tlizeri olgular (58 olgu) goz Oniine alindiginda toplam ortalama PICSS
inkontinans ve konstipasyon skorlari sirast ile 20,3+6,6 (0-29,5) ve 18,1+5,7 (6-26,5)
olarak tespit edilmistir. Wexner inkontinans ve Roma III konstipasyon skorlari

strastyla toplam ortalama 3,6£5,1 (0-20) ve 1,6+1,4 (0-4) olarak belirlenmistir.
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Yukarida 6zetlenen uzun donem takip skorlarinin ¢alisma gruplarina 6zel
verileri ve gruplar arasinda skorlar agisindan istatistiksel olarak karsilastirma sonuglar1
Tablo 15°de 6zetlenmistir. Bu bulgular 1s181nda, yenidogan déneminde ameliyat edilen
olgularin inkontinans skorlarinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik saptanmamais
olmasina ragmen (PICSS ve Wexner inkontinans i¢in sirasi ile p=0,66 ve 0,068),
konstipasyon skorlar1 agisindan, yenidogan donemi lehine, anlamh farklilik tespit

edilmistir (PICSS ve Roma III i¢in sirasi1 ile p=0,001 ve 0,015).

Uc yas sonrasi uzun dénem takip edilen 58 olgunun skorlamalari sonucu,
inkontinans ve konstipasyon tespit edilen olgularin sayisal olarak degerleri ve gruplar
arasinda istatistiksel karsilagtirma verileri ise Tablo 16’da 6zetlenmistir. Buna gore
inkontinans tespit edilen olgular i¢in gruplar arasinda anlamli fark tespit edilmezken
(p=0,514) PICSS konstipasyon skorlamasina goére konstipasyon varligi tespit edilen
olgularin yenidogan doneminde (Grup 1) anlamli olarak daha az oldugu belirlenmistir
(p=<0.001). Buna karsin Roma III konstipasyon skorlar1 ile tespit edilen konstipe

olgular agisindan iki grup arasinda anlamli bir fark tespit edilmemistir (p=0,061).

Tablo 15. Uzun donem sonuglar

PICSS PICSS Kkonstipasyon Wexner Roma III
inkontinans skoru inkontinans konstipasyon
skoru skoru skoru
n 15 15 15 15
Grup I Ortalama 21,06 22,13 2,66 0,87
Std. Sapma 6,23 4,63 5,47 1,18
Median 23,5 23,5 Isktrew90 0
asdlkj 0
Min. 3 11 0 0
Max. 26 26,5 20 4
n 43 43 43 43
Grup I | Ortalama 20,09 16,60 3,95 1,81
Std. Sapma 6,75 5,38 4,87 1,34
Median 21 17,5 3 2
Min. 0 6 0 0
Max. 29,5 26 20 4
p degeri 0,676 0,001 0,068 0,015
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Tablo 16. Inkontinans ve konstipasyon tespit edilen olgularm gruplar arasi

karsilastirmasi
. PI R 1
PICSS Inkontinans . Wexr.ler ,CSS mfla
Inkontinans konstipasyon konstipasyon
Var Yok Var Yok Var Yok Var Yok
Grup 1 14 4 11 4 11
3 (%20 12 (%80
I (%20) (%:80) (%26,7) | (%73,3) | (%26,7) | (%73.3)
Grup 14 29 2 41 34 9 23 20
I (%32,6) | (%67,4) (%79,1) | (%20,9) | (%53,5) | (%46.,5)
p 0,514 0,672 <0,001 0,061
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5. TARTISMA

HH’nin tedavisinde farkli alternatifler gelistirilmis olmasina ragmen,
giiniimiizde genel olarak kabul edilen yaklasim olan pull-through ameliyatlarinin,
laparotomi/laparoskopi yardimli bir sekilde yapilmasi ile ilgili olarak literatiirde
bugiine kadar yaymlanmis pek ¢ok klinik aragtirma bulunmaktadir. Tiim yas gruplari
gdz Oniine alindiginda, konvansiyonel bir sekilde veya laparotomi/laparoskopi
yardimli  pull-through  ameliyatlarmin  HH  i¢in  kullanilabilecegi  ve
laparotomi/laparoskopi yardimli cerrahi yontemin teknik olarak her ne kadar zor
olsada uygulanabilecegi genel olarak kabul edilen goriistiir (58-60). Buna karsin,
ozellikle yenidogan yas grubunda bu ameliyatlarin giivenilirligi ve etkinligi ile ilgili
kanita dayali bilgiler, bize kesin tedavi protokolleri olusturabilecek verileri vermekte
yetersiz kalmaktadir. Ek olarak, yenidogan doneminde yapilan bu ameliyatlarin,
yenidogan sonrasi donemde HH nedeni ile cerrahi tedavi uygulanan hastalardan,
ozellikle ii¢ yas ve sonrasi uzun dénem takipte, inkontinans, konstipasyon ve yasam
kalitesi acisindan bir farki olup olmadigi tartismalidir (61-63). Kisaca ozetlemek
gerekirse, HH tanis1 alan bir yenidogana hemen cerrahi tedavi uygulanmali m1, yoksa
yenidogan donemi sonrasi cerrahi tedavi uygulanmasinin daha mi etkili ve giivenilir
oldugu asil cevaplanmasi gereken sorudur. Bu nedenden dolayi, bu klinik
calismamizda bizde, yenidogan doéneminde HH tanisi ile pull-through ameliyati
uygulanmis hastalar ile yenidogan donemi sonrasi ameliyat edilmis hastalari, geriye
doniik olarak tarayarak, bu hasta gruplari arasinda klinik ve fonksiyonel sonuglar
arasinda bir fark olup olmadigini arastirmayi ve ii¢ yas sonrasi uzun dénem takip
sonuclarint karsilastirmay1 amagladik. Calismadaki temel hipotezimiz ve iiniversite
hastanemiz de kabul ettigimiz genel goriis, yenidogan doneminde ameliyat edilen HH
olgulariinin daha iyi uzun donem takip sonuclart oldugu yoniindedir. Bu klinik

calismada da temel olarak bu hipotez arastirilmaktadir.

Literatirde HH’nin tanisinin koyulmasinda kullanilan temel yontemler
arasinda, giiniimiizde en sik olarak tercih edilenler opakli kolon grafisi, anorektal
manometre ve altin standart olarak rektal biyopsi sonrasi patolojik degerlendirmedir
(62-67). Neuvonen ve arkadaslari, yapmis olduklar1 ¢alismada, bu tan1 yontemlerinden

en az iki tanesi ile HH tanisinin desteklenmesi gerektigini, aksi halde yanlis tam
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sonras1t yanlis tedavi yontemlerinin uygulanarak hastalara zarar verilebilecegini
belirtmislerdir (68). Tang ve arkadaslarinin yapmis olduklar1 bir bagka ¢alismada ise,
yiiksek ¢oziiniirlikle anorektal manometrenin yenidogan grubunda HH tanist i¢in
kullanim1 degerlendirlmis ve opakli kolon grafisi, anorektal manometre ve hatta
biyopsinin bile bazi kisitlamalar1 oldugu belirtilmistir (69). Opakli kolon grafisinin
literatiirde tariflenen en 6nemli kisitlamalarindan birisi 6zellikle yenidogan doneminde
duyarliligt ve 6zgilinliigiiniin diisitk olmasidir. Bunun nedeni kolonik kalibrasyon
derecesinin lokalizasyon ve seviyesinin yenidoganlarda tam olarak anlagilamamasidir.
Bunun da en 6nemli sebebi, bu degisikligin, distal kolon tikanikliginin siiresine
bagimli olmasidir. Benzer sekilde anorektal manometre kullanimimin da o6zellikle
yenidogan déneminde tan1 koymada yetersiz kalabilecegi literatiirde bildirilmistir (64,
69, 70). Lu ve arkadaslarinin1 yapmis olduklar1 ¢aligmada, anorektal manometre ile
HH tanis1 alan hastalar igerisinde ii¢ tanesinin yanlis tan1 aldig1 ve bu ii¢ hastaninda
yenidogan grubunda oldugu belirtilmistir. Bunun nedeni olarak da yenidoganlarin
diisitk maksimum anal dinlenme basinglar1 oldugu vurgulanmistir (71). Benzer sekilde
Enriquez ve arkadaslarmin yapmis olduklari ve yenidogan doneminde anorektal
manometre kullanimi ile HH tanisinin arastirildigi calismada yazarlar, ilk anorektal
manometre Olgiimiinde rektoanal inhibitor refleks elde edilmedigi takdirde, 1. ay
sonuna kadar haftalik tekrarlayan anorektal manometre Ol¢iimlerinin yapilmasi
gerektigini 6nermislerdir (72). HH tanis1 koymada en etkili ve giivenilir yontem olarak
kabul edilen rektal biyopsi ve patolojik inceleme i¢in de literatiirde farkli goriisler
bulunmaktadir. Rektal biyopsi ile ilgili literatiirde bildirilen en 6nemli sorunlar
perforasyon riski ve ¢oklu biyopsilere neden olan yetersiz biyopsi materyali
alimmasidir. Bu sorunlar ortadan kaldirma amagli, Hirsch ve arkadaslarinin yapmis
olduklar1 ¢alismada, 156 hasta HH tanisi i¢in rektal biyopsiler ile degerlendirmis ve
fleksible endoskop ve jumbo biyopsi forsepsi kullanimai ile herhangi bir komplikasyon
olmadan %93 oraninda yeterli biyopsi materyali almabildigi bildirilmistir (73).
Keyzer-Dekker ve arkadaglarinin yapmis olduklari calismada tek bir rektal biyopsi ile
HH tanist koymanin duyarliligi ve 6zgiinliigii arastirilmis ve sonug olarak tek bir
biyopsinin, %81 duyarliligi (pozitif prediktif degeri) ve %97 6zgiinliigii (negatif
prediktif degeri) oldugu belirtilmistir. Buna gore tek bir biyopsi ile HH tanisi alan

hastalardan neredeyse %20’sinin, HH olamayabilecegi vurgulanmistir (74). Taninin
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kesinlestirilmesi i¢in yapilan tekrarlayan biyopsilerin ise 0Ozellikle yenidogan
doneminde intestinal perforasyon riski yaratabilecegi her zaman goz Oniinde
bulundurulmalidir. Biz, klinigimizde HH tanis1 koymak i¢in yukarida 6zetlenen her ii¢
yontemi de kullanmaktay1z. Literatiirle es deger olarak, biitiin HH lar1 i¢in bu ¢alisma
da dahil olmak iizere rektal biyopsi uyguladik. Yenidogan déneminde opakli kolon
grafisi veya anorektal manometre 6l¢iimii disinda temelde rektal biyopsi ile kesin
taninin konulmasinin daha uygun oldugunu diisiinmekteyiz. Bu nedenle calismamizda

biitiin olgular i¢in rektal biyopsi sonucu pozitif olan olgulart HH olarak kabul ettik.

HH ig¢in, cerrahi sonrasi uzun donem takipte dikkat edilmesi gereken temel
noktalar konstipasyon olup olmamasi ve inkontinans gelisip gelismemesidir.
Literatiirde, giiniimiize kadar farkli birtakim uzun dénem takip araglar1 tanimlanmis
olmasina karsin, bu araglarin 6zellikle cocuk hasta grubunda kullanimi kisithdir (7, 10,
55). Ek olarak, bu araglarin birbirlerine olan iistiinliikleri ve hangi takip aracinin daha
avantajl, hizli, etkili ve giivenilir oldugu tartismalidir. Buradaki temel problem,
cerrahi sonrasi “iyi sonu¢” olarak kabul edilen tam kontinansin saglanmasi ve
konstipasyonun olmamasi gibi “subjektif” ¢iktilarin “objektif” skorlama sistemleri ile
degerlendirilmeye c¢alisilmasidir. Gliniimiizde, klinik ¢aligmalarda uzun donem
sonuglarin degerlendirilmesi i¢in HH’da en sik kullanilan takip araglar1 PICSS
inkontinans ve konstipasyon skorlama sistemi, Wexner inkontinans skorlama sistemi
ve Roma III konstipasyon skorlama sistemleridir. Bu takip araclari igerisinde PICSS
kullaniminin en biiyiik avantaji tek bir Olgek ile hem konstipasyonun hem de
inkontinansin ayni anda degerlendirilebilmesidir. PICSS ilk kez Feigl ve arkadaslari
tarafindan 2003 yilinda tanimlanmistir (55). Bu calismada ki temel amag, yetiskinler
icin kullanilan 6l¢me degerlendirme sistemlerine benzeyen ama ¢ocuklar igin
kullanilip ¢ocuk gelisimini de géz onilinde bulunduran, basit ve giivenli bir skorlama
sistemi gelistirmektir. Feigl ve arkadaslar1 calisma sonucunda iki yas lizerinde giivenli
bir sekilde kullanilabilen PICSS’i gelistirmislerdir. Arastirmacilarin konstipasyon ve
inkontinanst bir arada degerlendirmesinin sebebi konstipasyonun literatiirde
tanimlandig1 lizere inkontinansa neden olabilecegidir (55). Staiano ve Tozzi’nin
yapmis olduklar1 bir calismada konstipasyon olan olgularin %95’inde, konstipasyona
sekonder fekal inkontinans gelistigi bildirilmistir (75). Keshtgar ve arkadaslarinin

yapmis olduklar1 bir bagka ¢alismada ise yine benzer sekilde ileri konstipasyonun,
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tasma inkontinansina neden olabilecegi belirtilmistir (76). PICSS’in etkinligi ve
glivenilirliginin arastirildigi, Aworanti ve arkadaglarinin 2012 yilinda yayinlandiklari
51 olguluk retrospektif ¢alismada, PICSS’in HH sonrasi gerceklestirilen pull-through
ameliyatlarinin uzun dénem takip sonuglarini degerlendirmede etkili ve yiiksek
duyarliliga sahip bir ara¢ oldugunu vurgulamislardir (77). Bizde bu ¢alismamizda,
PICSS kullaniminin diger uzun dénem takip araglarina nazaran, uygulama kolayligi
ve daha objektif ve anlasilir tanimlamalar1 ile daha uygun ve kullanisli oldugunu
diisiinmekteyiz. Ileriki calismalarda ise prospektif karsilastirmali arastirmalar ile hangi
skorlama sisteminin uluslararas1 kullanima sahip, standart yontem olarak kabul

edilecegi ortaya konmalidir.

Gilinlimiiz literatiiriinde, her ne kadar HH tedavisi i¢in farkli pull-through
cerrahileri tanimlanmig olmasina kargin genel olarak en sik tercih edilen iki yontem
modifiye Soave ekstra-mukozal endorektal pull-through ve tamamen transanal
gergeklestirilen pull-through cerrahileridir (7, 8, 10-13, 24, 47, 50, 53). Bu cerrahi
prosediirler sonrast pek c¢ok farkli kisa ve uzun dénem sorun tanimlanmis olmasina
karsin, Ozellikle TERP cerrahisi sonrasi literatiirde en sik rastlanan kisa donem
problemler, perianal dermatit gelisimi, anastomoz kagagi veya anastomozda darlik
gelismesi ve enterokolit olusumudur. Bu problemlere ek olarak, uzun doénemde
goriilen en 6nemli sorunlar ise yukarida kismen de olsa 6zetlenen inkontinans gelisimi

ve konstipasyondur.

HH nedeni ile pull-through cerrahisi uygulanmis olgularda erken ve ge¢c donem
sonuglar acisindan literatiir incelendiginde, temel olarak ozellikle yas grubu
gbzetmeksizin (yenidogan grubu dahil), glinlimiizde kabul goéren goriis, tek evreli
cerrahilerin daha kisa hastanede yatis siiresi, daha az anastomoz kacag1 veya darlik
problemi ve daha az perianal dermatit ve enterokolit ve ¢ok daha az konstipasyon ve
inkontinans sorunu nedeni ile ¢ok evreli cerrahilerden daha fazla tercih edildigi
seklindedir (2, 4, 5, 28, 53, 77-79). Nazem ve arkadaglarinin yapmis olduklar1 bir
calismada tek evreli (14 hasta) ve c¢ok evreli (48 hasta) pull-through ameliyati
uygulanmis olgular, erken ve ge¢ donem komplikasyonlar acisindan birbirleri ile
karsilastirilmis ve sonug¢ olarak her iki yonteminde normal fonksiyon kazanimi igin
basarili oldugu, buna karsin tek evreli cerrahi sonras1 daha az hastanede yatis siiresi ve

diisiik erken ve ge¢ komplikasyon oranlari nedeni ile tek evreli cerrahinin birincil
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olarak tercih edilmesi gerektigi bildirilmistir (80). Bizde literatiir ile benzer sekilde tek
evreli cerrahinin, ¢ok evreli cerrahi yonteme gore daha az erken komplikasyon
oranlarina sahip olduguna inanmaktayiz. Bu nedenle, kendi iiniversite hastanemizde

de hemen hemen her zaman tek evreli pull-through cerrahisi tercih edilmektedir.

Tek evreli pull-through cerrahisi her ne kadar giiniimiizde tercih edilen temel
tedavi yontemi olsa da literatiirdeki en tartismali konulardan birisi de Ozellikle
yenidogan doneminde bu cerrahi yontemin giivenli ve basarili bir sekilde
gerceklestirilip gerceklestirilemeyecegidir. Literatiirde yenidogan grubu ile ilgili
olarak HH sonrasi ozellikle giivenilirligi ve uzun déonem sonuglarini arastiran kanit
diizeyi yiiksek, prospektif karsilastirmali ¢alisma olduk¢a nadirdir (7, 28, 69). Bu
nedenle, bu konu ile ilgili genel kabul gérmiis bir yaklasimda heniiz literatiirde
bulunmamaktadir. Huang ve arkadaslarinin yapmis olduklar1 ¢alismada, HH tanisi ile
TERP yapilmis 56 hasta yenidogan ve yenidogan sonrasi ¢alisma gruplarina ayrilmis
ve erken-ge¢ donem sonuglar degerlendirilmistir. Bu ¢alisma sonucunda yazarlar,
yenidogan doneminde gerceklestirilen TERP cerrahisinin cerrahi siiresi ve hastalarin
hastanede yatis siiresinin daha kisa oldugunu, buna karsin, yenidogan doéneminde
defekasyon paternelerinin iyilesmesinin daha uzun siire aldig1 ve bunun da daha fazla
soruna neden oldugunu bildirmislerdir (58). Lu ve arkadaslarinin yapmis olduklar1 bir
baska calismada, literatlirde yayinlanan en genis serilerden birisi olacak sekilde HH
tanis1 alan ve tek evreli TERP cerrahisi uygulanan 650 hasta, yenidogan donemi (186)
ve yenidogan donemi sonrasi (464) sonuglar agisindan degerlendirilmistir (71). Bu
calisma sonucunda, literatiirdeki diger c¢alismalara benzer sekilde, yenidogan
doneminde perianal dermatit, anastomoz problemlerinin ve enterokolitin daha sik
yasandig1, 6zellikle yenidogan doneminde, cerrahi sonrasi ilk 3 ayda sik defekasyona

sekonder iyilesme siiresinin uzadig1 vurgulanmaistir.

Ister laporotomi/laparoskopi yardimli, isterse konvansiyonel olsun, TERP
sonrast yenidoganlarda ‘erken donemde’ iyilesme siiresinin uzamasi ve daha fazla
komplikasyon goriilmesinin nedenleri ile ilgili olarak literatiirde farkli goriisler olsa da
temel olarak kabul edilen goriis, yenidoganlarin zayif bagisiklik sistemlerinin olmasi
ve buna bagli olarak enfeksiyon duyarliliklarinin fazla ve cerrahi toleranslarinin diisiik
olmasidir (1, 4, 5, 7, 29). Hackam ve arkadaslarinin yapmis olduklar1 ¢alismada, HH

sonras1 enterokolit gelisiminin risk faktorleri arastirilmis ve yenidoganlarda sfinkter
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spazmi ve anastomoz striktiirlerine sekonder gelisen intestinal obstriiksiyonun, cerrahi
sonras1 enterokolit gelismindeki temel risk faktorleri oldugu belirtilmistir (81).
Literatiirde, buna benzer farkli calismalarda da benzer sonuglar bildirilmistir (54, 59,
71). Yenidogan doneminde ¢ok hizli ve sik gelisen bu anastomoz darligi ve
tikanikliklarinin engellenmesi i¢in genel olarak dnerilen ¢6ziim, anastomoz bdlgesine
cerrahi sonrasi bir hafta boyunca lastik tiip yerlestirilmesidir. Bu sekilde gelisebilecek
olan enterokolitin de dnlenebilecegi bildirilmistir (71). Biz bu ¢caligma sonrasinda, kisa
donem takip sonuglar1 agisindan literatiir ile karsilastirilabilir sonuglar elde etmedik.
Calismamizda yenidogan grubu ile yenidogan grubu disinda gerek ameliyat
komplikasyon oranlar1 gerekse de kisa donem takip sonuglar1 arasinda anlamli bir fark
tespit etmedik. Anlamli olarak tespit edilen tek fark yenidogan grubundan ¢ikarilan
barsak segmentinin anlamli sekilde daha kisa olmasiydi. Burada temel sorun,
“yenidogan doneminde” ¢ikarilan barsak segmenti ile “yenidogan donemi sonrasi”
cikarilan barsak segmentini “metrik uzunluk birimi” agisindan biribiri ile
karsilagtirlabilmenin giigliigiidiir. Her ne kadar, biz calismamizda yenidogan
doneminde istatistiksel olarak daha kisa metrik barsak segmenti ¢ikardigimizi
bulsakta, tiim barsak uzunluguna gore yiizdesini hesaplayamadigimiz i¢in, kisa barsak
segmenti ¢ikarmanin kisa ve uzun donem takipte sonuglari etkileyip etkileyemedigini
yorumlayamayiz. Ancak yenidogan doneminde gerceklestirilen cerrahinin aganglionik
segment genis olmadig1 i¢in daha kisa rezeksiyona olanak tanidigini diistinmekteyiz.
Ileriki ¢alismalarda, cikarilan barsak segmentinin hastanin yas donemine gore
ylzdesel oranlarinin bulunup, bu oranlarin karsilastirilmasinin daha dogru sonug
verecegine inanmaktayiz. Bu bulgular 1s18inda, diisiincemiz, yenidogan déneminde
ameliyat edilen olgularda, asil fark yaratan etkenin tecriibeli cerrah ve “laproskopi
yardimlr” pull-through cerrahisi ve buna bagli olarak hastanin ameliyat sonras1 yeni
duruma alismas1 ve defekasyon paterninin normale donmesinin daha hizli ve kolay bir
sekilde olmasidir. Buradaki bir baska etkende, hastalara yenidogan déneminde bile
olsa LERP yapilabilmesi ve bu sayede, eksize edilecek agangliyonik segmentin ¢ok
daha dogru bir sekilde goriilerek tespit edilebilmesidir. Bu nedenlerden dolay1
yenidogan doneminde, literatiirle ters olarak, daha fazla erken déonem komplikasyon

tespit etmedigimizi diisliniiyoruz.
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HH sonras1 TERP cerrahisinin uzun donem takip sonugclari ile ilgili literatiirde
pek cok vaka serisi seklinde klinik ¢alisma bulunmaktadir (59, 64, 68, 77, 82). Buna
karsin, Ozellikle yenidogan déneminde gergeklestirilen TERP cerrahisinin uzun
donemde basarisi ile ilgili olarak gerek caligmalardaki metodoloji farki gerekse cerrahi
Oncesi ve sonrast standart yaklasim yoklugu, kesin bulgularin elde edilmesini
zorlastirmaktadir. Literatiirde, TERP sonras1 uzun dénemde goriilen en 6nemli sorun
olan konstipasyon ve inkontinans i¢in One siirillen temel nedenler, fonksiyonel
obstriiksiyona neden olan uzun miiskiiler kilif, cerrahi teknik yanlishgmna sekonder
doku yaralanmasi ve intraoperatif biyopsinin yanlis degerlendirilmesidir (83). Dickie
ve arkadaglar1 yapmis olduklar1 ¢alismada HH i¢in uygulanan TERP sonrasi Soave
kafi olarak da adlandirilan muskiiler kilifin uzun birakilmasinin fonksiyonel
obstriiksiyon ve konstipasyona neden olan en oOnemli risk faktorii oldugunu
belirtmislerdir (83). Lu ve arkadaslarinin yapmis olduklari ¢alismada ise kismi internal
anal sfinkter rezeksiyonu ve V-sekilli miiskiiler kilif rezeksiyonunun konstipasyon
oranini azalttig1 bildirilmistir (71). Yenidogan grubu 6zelinde diislindiiglimiizde ise,
literatiirde bu grupta daha fazla konstipasyon goriilebilecegi vurgulanmaktadir. Bunun
nedeni olarak da ileri siiriilen goriis, yenidogan doneminde anastomoz darliginin daha
fazla goriilebilmesi ve agangliyonik segmentin patolojik olarak tespitinde yenidoganin
tam gelismemis sinir sistemine bagli olarak hata yapilma ihtimalinin bulunmasidir (12,
13, 16,47, 80, 84). Konstipasyona benzer sekilde, inkontinans i¢inde cerrahi sirasinda
internal sfinkter ve pelvik sinirin hasar gérmesi ve rektum boélgesinin normal fizyolojik
yapisinin bozulmasi gosterilebilir. Obermayr ve arkadaglarinin yapmis olduklari
calismada, Ozellikle yenidogan déneminde internal sifinkter hasarinin, anatomik
yapilar arasinda demarkasyon hattinin tam olarak iyi gorlinememesi nedeni ile daha
sik gorildiigii ve bunun da inkontinansa sebep oldugu bildirilmistir (85). Neuvoven ve
arkadaglarinin yapmis olduklar1 bir baska ¢alismada ise yenidoganlarda kisa anal kanal
bulunmas1 ve defekasyon hissinin tam olarak olusmamasi nedeni ile daha fazla
inkontinans goriildiigii bildirilmistir (68). Bizde bu calismamizda uzun donemde
konstipasyon ve inkontinans varligini degerlendirdik. Literatiiriin aksine, bizim
calismamizda inkontinans agisindan yenidogan donemi ve yenidogan sonrasit donem
arasinda anlamli bir fark tespit edilmezken, konstipasyon agisindan yenidogan

grubunun anlaml sekilde daha az konstipasyon sorunu ile karsilastigini belirledik.
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Buradaki diistincemiz, uygun hazirlik, tecriibeli cerrah, kaliteli biyopsi ve laporoskopi
yardimu ile eksize edilecek agangliyonik segmentin dogru tespit edilmesi ile birlikte,

yenidogan doneminde uzun donem takipte iyi sonuglar elde edilebilecegi seklindedir.
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6. SONUCLAR

Biz bu caligmamizda, HH nedeni ile gerceklestirilen TERP cerrahisinin
yenidogan donemi dahil tiim yas gruplar1 icin etkili ve glivenilir bir yontem
oldugunu belirledik.

Uzun donem takipte her ne kadar inkontinans agisindan iki ¢aligma grubu
arasinda anlamli bir fark tespit edilemese de konstipasyon sorununun,
yenidogan doneminde uygulanan cerrahi tedaviler sonrasi, anlamli sekilde
daha az goriildiginii belirledik. Bunun nedeni olarak, yenidogan
doneminde anastomozda striktiir veya kagak gelisimi 6nlendiginde ve titiz
bir cerrahi teknik ile anal sfinkter hasar1 olusturulmadiginda hastalarda
uzun donem takipte daha az inkontinans veya konstipasyon problemi
gelistigine inanmaktay1z.

Ayni sekilde, tecriibeli cerrahi ekip ve kaliteli ekipman ile gergeklestirilen
LERP cerrahisi ile agangliyonik segmentin yerinin kesin olarak tespitinin
yapilmasinin, 6zellikle yenidogan doneminde basarili kisa ve uzun dénem
takip sonuglarina zemin hazirladigini diisiinmekteyiz.

PICSS kullaniminin ¢ocuklarda diger uzun donem takip araglarina
nazaran, uygulama kolaylig1 ve daha objektif ve anlasilir tanimlamalari ile
daha uygun ve kullanigh oldugu bu ¢alismada bir kez daha ortaya ¢ikmustir.
Bu c¢alisma neticesinde elde edilen verilerin, daha anlamli ve literatiir ile
karsilastirilabilir sonuglar1 olmasi agisindan, daha genis ¢aligma grubu ile
prospektif uzun donem takipli farkli arastirmalarin gerceklestirilmesi
gerektigine inaniyoruz. Aymi sekilde, HH ile ilgili olarak oOzellikle
yenidogan donemini ilgilendiren arastirmalarin sayisinin artmast da bu
donem ile ilgili kanita dayali veriler agisindan mutlak gereklidir.

Bu c¢alisma neticesinde yenidogan doneminde de HH nedeni ile
gergeklestirilen TERP veya LERP cerrahisinin, kaliteli patolojik ¢alisma
ve tecrlibeli cerrahi ekip ile birlikte giivenli ve basarili bir sekilde

gergeklestirilebilecegi ortaya konmustur.
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OZET

Hirschsprung Hastaliginda Yenidogan Donemi Ve Sonraki Donemde Yapilan

Transanal Pull-Through Ameliyatinin Tedavi Sonu¢larinin Karsilastirilmasi

Bu c¢alismanin amaci, Hirschsprung Hastaligi (HH) tanist alan ve transanal
endorektal pull-through (TERP) ameliyati veya laparatomi/laparoskopi yardimli
endorektal pull-through ameliyati (LERP) planlanmis hastalarda, iki ayr1 calisma
grubunda (yenidogan donemi ve yenidogan donemi sonrasi) klinik, cerrahi,
fonksiyonel ve uzun-kisa donem takip sonuglarini degerlendirmek ve yas gruplari
arasinda tedavi etkinligi a¢isindan bir fark olup olmadigini tespit etmektir. 2006-2017
yillar1 arasinda, HH tanis1 alan ve TERP veya LERP ameliyati yapilan hastalarin
dosyalar1 geriye doniik olarak incelendi ve iki farkli ¢alisma grubu olusturuldu. Grup
I: Yenidogan donemi ameliyat olanlar, (n=26). Grup II: Yenidogan dénemi sonrasi
ameliyat olanlar, (n=49). Tiim hastalarin demografik verileri, ek anomaliler, ameliyat
Oncesi tetkikleri, ameliyat yasi, ameliyata kadar takip sekli, ameliyat yontemleri,
ameliyat siireleri, ameliyat sonrasi beslenme siireleri, ameliyat sirasinda ¢ikarilan
bagirsak uzunluklari, yatis stireleri, ameliyat sonrasi kisa ve uzun dénem sonuglarinin
(konstipasyon ve inkontinans) degerlendirilmesi ve komplikasyonlari, reoperasyonlar,
HH ile iliskili enterokolit goriiliip goriilmedigi kaydedildi. Elde edilen bulgular iki
calisma grubu arasinda istatistiksel olarak karsilastirildi. 75 hasta calismaya dahil
edildi. Hastalarin 53’1 erkek, 22’si kiz; yas ortalamalar1 16,2 ay (3 giin-8 yas) olarak
belirlendi. Hastalarin ortalama takip siiresi 32,6 ay (2-120 ay) olarak belirlendi.
Gruplar arasinda yas, cinsiyet ve ek anomali goriilme siklig1 acisindan anlaml fark
tespit edilmedi. Hastalarin tiimiinden ameliyat 6ncesinde veya ameliyat sirasinda
rektal biyopsi gonderildi ve tamaminda ganglion hiicresi negatif saptandi. Ameliyat
verileri incelendiginde ise yalnizca Grup I’de ¢ikarilan bagirsak uzunlugunun, Grup
II’ye kiyasla anlamli 6l¢lide daha az oldugu saptandi. Tiim ¢alisma grubu igerisinde,
sadece 5 hastada (5/75, %6,8) ameliyat sonrasi komplikasyon izlendi. Gruplar arasinda
komplikasyonlar ve kisa donem takip sonuglar1 agisindan istatistiksel olarak anlaml
fark izlenmedi. Uzun donem takipte ise inkontinans skorlarinda istatistiksel olarak

anlamli bir farklilik saptanmamis olmasina ragmen, Grup 1’in Kkonstipasyon
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skorlarinin anlamli olarak daha diisiik oldugu tespit edilmistir. Ek olarak,
konstipasyon skorlamasina gore konstipasyon tespit edilen olgularin sayisal olarak da
yenidogan doneminde (Grup 1) anlamli olarak daha az oldugu belirlenmistir. Biz bu
calismamizda, HH nedeni ile gerceklestirilen TERP cerrahisinin yenidogan dénemi
dahil tiim yas gruplar icin etkili ve giivenilir bir yontem oldugunu belirledik. Ek
olarak, LERP cerrahisinin, yenidogan ddéneminde basarili bir gsekilde
uygulanabilecegini ve kisa ve uzun donem takipte sonuclarinin karsilastirilabilir
oldugunu tespit ettik. Uzun donem takipte ise her ne kadar inkontinas acisindan iki
calisma grubu arasinda anlamli bir fark tespit edilemese de konstipasyon sorununun,
yenidogan déneminde uygulanan cerrahi tedaviler sonrasi, anlamli sekilde daha az

goriildiigiinii belirledik.

Anahtar Soézciikler: Cerrahi, Hirschsprung, Laproskopi, Pull-through, Yenidogan.
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SUMMARY

The Comparison Of The Outcomes Between The Neonatal And Non-Neonatal
Period Treated With The Transanal Pull-Through Surgery For Hirschsprung’s

Disease

The aim of this study is to analyze the clinical, surgical, functional and short-
long term follow-up results of transanal endorectal pull-through (TERP) or
laparoscopy assisted endorectal pull-through (LERP) surgeries and compare the
outcome between the two study groups (neonatal and non-neonatal period). Between
2006-2017, all patients with HD undergone TERP or LERP were retrospectively
analyzed and 2 study groups were created. Group 1: patients in neonatal period (n=26)
and Group 2: patients in non-neonatal period (n=49). All patients’ demographic data,
associated anomalies, preoperative workups, age at surgery, follow-up protocol until
surgery, surgical techniques, duration of surgery, duration of feeding after surgery, the
length of the intestine that was excised, duration of hospital stay, short and long term
(constipation and incontinence) follow-up outcomes after surgery, complications,
reoperations, and enterocolitis in regard to HD were recorded. The data were
statistically compared between the study groups. 75 patients were included in the
study. There were 53 boys and 22 girls with a mean age of 16,2 months (3 days-8
years). The mean follow-up was 32,6 months (2-120 months). There was no significant
difference between the study groups in regard to age, sex and associated anomalies.
Rectal biopsies were negahtive for ganglion cells for all cases. The intestine which was
excised in Group 1 was significantly shorter compared to Group 2. Post-surgical
complications were seen only in 5 patients (5/75, 6,8%) for the whole study group.
There was no significant difference between the study groups in regard to
complications and short-term follow-up outcomes. For the long-term follow-up,
although there was no statistically significant difference in regard to incontinence, the
constipation scores were significantly lower in Group 1. Additionally, there was also
significantly less cases with constipation in neonatal group (Group 1) according to the
constipation scores. In the current study, we have concluded that, TERP surgery for

the treatment of HD is a safe and effective procedure for all age groups including the
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neonatal period. Additionally, we have found that LERP surgery can be performed
effectively in the neonatal period and has comparable short and long-term follow-up
outcomes. For the long-term follow-up, although there was no difference between the
study groups in regard to incontinence, constipation problem is less commonly

encountered after surgeries that are performed in the neonatal period.

Key Words: Laparoscopy, Transanal Endorectal Pull-through, Neonate, Infant
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