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1. GIRIS VE AMAC

Fekal inkontinans ¢ocuklarin yasam kalitesini bozan, sosyal uyumunu ve
psikolojik gelisimini etkileyen 6nemli bir sorundur. Fekal inkontinans, disk1 kontrolii
icin gerekli anatomik yapilarin ve fizyolojik islevlerin etkilendigi anorektal
malformasyon (ARM), Hirschsprung Hastaligi (HH), spina bifida ve
meningomyelosel gibi organik nedenlere bagli olarak gozlenebilecegi gibi kabizlik
gibi fonksiyonel defekasyon bozukluklarina bagli olarak da gelisebilir (1-2).

Fonksiyonel defekasyon bozukluklarina bagli olan fekal inkontinans
tedavisinde bol posa ve lif iceren diyet, laksatifler, lavmanlar ve tuvalet egitiminden
olusan klasik tedavi uygulanirken, kontinansi saglayan anatomik yapilari yetersiz ya
da hasarlanmis olan hastalarda ise hastaya Ozel bagirsak egitimi programi
gelistirilerek, kolon irrigasyonlariyla kolonun 24 saat temiz kalmasini saglamak ve
hastanin yasam kalitesinin iyilestirilmesi amaglanmaktadir (3,4).

Cocuklarda goriilen fekal inkontinans ¢ogunlukla fonksiyonel kabizliga ve
defekasyon dinamiklerindeki bozukluga ikincil olarak gozlense de, ARM nedeniyle
diizeltici ameliyat geciren c¢ocuklarin %25-30’unda tam fekal inkontinans
ve %30’unda ise kabizlik, soiling ve ishal ataklari sirasinda inkontinans gibi
defekasyon bozukluklar1 goézlenmektedir (5,6,7). HH nedeniyle diizeltici ameliyat
yapilan ¢ocuklarda da %10-20 oraninda diski kacirma, kabizlik gibi defekasyon
sorunlar1 gozlenmektedir (5,6). Defekasyon sorunu ve fekal inkontinans olan
HH’da %50 anorektal sfinkterler ve kas yapilart anatomik olarak normal ve
innervasyon yeterli olmasima ragmen, defekasyon dinamiklerindeki sorunlar
nedeniyle semptomlar ortaya ¢ikmaktadir (5,6). Bunun yanisira erigkinlerde sik
gozlenen konstipasyon nedenlerinden biri olan pelvik taban uyumsuzlugunun bu
hastalarin bazilarinin semptomatik olmasinda etkili oldugu diisiiniilmektedir (5,6).
Ancak organik nedenin ortadan kaldirilmasina karsin ameliyat sonrasi donemde
defekasyon bozuklugu yasayan g¢ocuk hastalarda pelvik taban uyumsuzlugunun
etkisinin olup olmadig1 bilinmemektedir ve bu konuda ileri ¢alismalara ihtiyag vardir.

Defekasyon dinamiklerinin gorsel ve isitsel uyarilarla hastaya 6gretilmesi ve
sfinkter kaslarmin giiclendirilmesini amaclayan biofeedback yontemi erigkinlerde

fekal inkontinans, pelvik taban uyumsuzluguna bagh kabizlik ve anal agrinin



giderilmesinde etkinligi gosterilmis olan ve son yirmi yildir siklikla kullanilan bir
yontemdir (2,8,9). Bu yontemin, ¢ocuklarda fonksiyonel kabizliga bagli diski
kagirmanin tedavisinde kullanimi ile ilgili bir¢ok kontrollii randomize ¢alisma
bulunmasina ragmen ARM’e bagli kabizlik veya diski kagirmanin tedavisinde
kullanimi ile ilgili ¢ok az sayida, kontrollii ve randomize olmayan c¢aligmalar
bulunmaktadir (3,9-14). Ayrica biofeedback tedavisininin ¢ocukluk c¢aginda
fonksiyonel fekal inkontinans tizerinde etkinligini arastiran g¢alismalarin sonuglari
celigkilidir (7-15). Bir ¢ok ¢alisma biofeedback yOnteminin bazi hastalarda etkin
oldugunu soylerken, bu hasta grubunun Ozellikleri ile ilgili somut veriler
sunamamaktadir (11-12). Bu ¢alismalarin aksine biiyiik hasta serileri i¢geren kontrollii
randomize olan iki ¢aligmada biofeedback yonteminin defekasyon dinamiklerini
diizeltmede etkin olmasmna ragmen klinik bulgular1 ayni oranda diizeltmedigi
sonucuna varilmistir. Cocukluk ¢agi fekal inkontinans ve kabizliginda biofeedback
tedavisini iceren davranis diizenleme ve kognitif fonksiyonlar1 iyilestirme
tedavilerinin etkisini arastiran randomize kontrollii ¢alismalarin analizini igeren
“Cochraine Database of Systemic Reviews” de yayinlanan derlemelere gore
fonksiyonel konstipasyona bagli diski kacirma tedavisinde biofeedback tedavisinin
klasik tedaviye ustiinliigiinii gosteren yeterli kanit bulunamamistir (13-14). Ancak
konu ile ilgili daha iyi planlanmis ve hastalarin 6zellikleri ve defekasyon dinamikleri
ile ilgili daha fazla bilgiyi iceren, daha iyi randomize edilmis, hasta sayisinin
arttirildigr caligmalara ihtiyag oldugu belirtilmektedir. Bunun yani sira organik
nedenlere bagli fekal inkontinans ve kabizlik tedavisinde biofeedback tedavisinin
etkinliginin degerlendirilmesi i¢in literatiirde yeterli bilgi olmadig1 ve konu ile ilgili
kontrollii randomize ¢aligmalarin yapilmasi gerektigi sonuglarina vartlmistir (15-16).
ARM ve fekal inkontinans olan 25 ¢ocuk hastada alt1 ay siireyle yapilan biofeedback
tedavisi sonrasi hastalarin %45’inde miikemmel yanit, %44’tinde kismi yanit
ve %16’sinda zayif yamit gozlenmistir (12). ARM’li 31 gocuk hastada kisa siireli
biofeedback uygulanmasi ile ilgili yapilan baska bir ¢aligmada biofeedback
tedavisinin hastalarin %82’sinde etkin oldugu ancak hastalarin % 67’sinde tedavi
kesildikten sonra olumlu etkinin kayboldugu belirtilmistir (13). Klinigimizde yapilan
ve Tiibitak tarafindan desteklenen (PROJE NO: SBAG-3735 (107S241)) prospektif
randomize ¢alismada {i¢ aylik biofeedback tedavisini kronik konstipasyonda, ARM



ve HH gruplarinda standart tedavilere gore daha etkin oldugu gosterilmistir (17).
Literatiirdeki baska bir ¢alismada ise HH nedeniyle Soave pull through ameliyati
yapilmis olan ve inkontinansi olan 16 hastada iki hafta hastanede giinasir1 30 dk
siireyle pelvik taban kaslarinin giiclendirilmesine yonelik biofeedback tedavisi
verildikten sonra hastalardan bir yil siireyle evde ev egzersizleri yapmalari
istenmistir. Tedavi Oncesi ve sonrast anal manometri bulgulart karsilastirildiginda
anal dinlenim ve sikma basinglarinda artis ve klinik bulgularda diizelme goriilmiistiir
(14).

Literatiirde biofeedback tedavisinin ARM ve HH’na bagli gelisen direncli
fekal inkontinans iizerine etkinligini arastiran ¢ok az ¢alisma bulunmaktadir ve uzun
donem tedavinin sonuclar1 bilinmemektedir.

Bu nedenle ARM ve HH nedeniyle diizeltici ameliyat gecirmis ancak standart
bagirsak kontrol programina yanitsiz direngli fekal inkontinans olan hastalarda uzun
stireli biofeedback tedavisinin etkisini arastiran ileriye yonelik kohort c¢aligsmasi

planlandi.



2. GENEL BILGILER

2.1. ANOREKTAL EMBRiYOLOJI

Intrauterin yasamin 4. ve 5. haftalarinda, allantois, mezonefrik kanal ve
sindirim sisteminin distal ucu (hindgut), U seklindeki “kloaka” ad1 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 (18). Kloakal membran tarafindan kloakal boslugun ilerde
dis ortama acilacagi bolge kapatilmistir. Allantois ile son bagirsak arasinda tirorektal
septum veya Tourneaux plikasi denilen mezensimal bir doku bulunmaktadir (19).
Alt1 haftada embriyo 16 mm uzunluga erisir ve bu dénemde asagiya dogru inen
tirorektal septum ve yanlardan ilerleyen Rathke plikalarinin birlesmesiyle kloaka
ikiye ayrilir (Sekil 1). Boylece daha dnce tek bir bosluk halinde olan kloaka, arkada
anorektal kanal ve dnde 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 iirogenital siniise, yani kloakanin anterior boliimiine agilir.
Disaridan tirogenital membran ve anal membran tarafindan her iki boslugun 6n

kisimlar ortiliidir (18).
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Sekil 1. Kloakay1 olusturan yapilarin evrimi



Intrauterin yasamin altinc1 haftasindan sonra iirorektal septumun kloakal

membrana temas etmesiyle kloakal membran atrofiye gider. Anal valvler ve dentate

hat atrofinin olustugu yerdir. Kloakal membran atrofiye oldugunda, iiriner, genital ve

sindirim sistemleri ayr1 ayr1 acikliklar halinde eksternal kloaka ile birlesir.

Membrandz tip anal atrezi, anal stenoz, anterior ektopik aniis, anokiitandz fistiil gibi

alcak tip malformasyonlar bu evrede ortaya ¢ikan gelisim aksakliklar1 sonucunda

ortaya ¢ikmaktadir (18-21). Algak tip ARM’lerde iirogenital septumun asagi inisi

normal olup, {irogenital sinus ve rektumun perineye acilisinda bir patoloji s6z

konusudur

(Sekil 2). Urorektal septumun asagi inememesi veya belirli bir evrede

duraklamasi, kizlarda yiiksek kloakal malformasyonlar veya degisik seviyeli

rektovaginal fistiiller, erkeklerde ise rektoiiriner fistiiller gibi yiiksek tip ARM’e
sebep olur (18-22).

Aliantois
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Sekil 2. Gelisim evrelerinde embriyonun kloakal bolgesinin goriiniimii

Allantois gelecekteki iirogenital siniise veya kloakanin anterior pargasina, sonbagirsak
gelecekteki anorektal kanala veya kloakanmin son pargasmna agilir. Urorektal septum
mezodermden koken alir. Kloakal boslugun oniinii kaplayan kloakal membranin i¢
ylizeyi endodermle dis yiizeyi de ektodermle kaplidir.

. Embriyonun kaudal yonde katlanmasi trorektal septumun kloakal mebrana

yaklagmasini saglasa da, septum hi¢bir zaman kloakal mebrana temas etmez.

. Genital tiiberkiiliin uzamasi kloakanin {irogenital pargasinin dniine dogru c¢ekilmesine

neden olur; kloakal membranin yirtilmasi ile tirogenital siniisiin ve son barsagin oniinde
bir agiklik olugur. Urorektal septumun en u¢ noktasi perineal cismi olusturur.

Urorektal septumun gelisiminde bir bozukluk olursa, kloaka iirogenital ve

anorektal parcalarina ayrilamaz. Normalde anal kanal ile rektum arasinda gegici bir



iligki vardir, ama kloakal membran iirorektal septum ile birlestiginde bu iligki
kaybolur. Kloakal membranin dorsal parcasinin yanlis gelismesiyle perineal fistiiller
olusur. Kloakal membran kloakanin posterior kisminin kiiciik olmasi sonucu kisa
kalir. Kisa kalmis kloakal mebran, sonbarsagin lirogenital siniise yapigsmasina ve
sonbarsagin {retranin distaline agilarak prostatik, tretral veya bulbar {iretral

fistiillerin olugmasina sebep olur. Kizlarda ise vestibiiler fistiille sonuclanir.

ARM’de fistiiller kloakay:1 iirorektal septumun tamamen bdlememesinden
kaynaklanir. Anal darlik iirorektal septumun kloakal membran ile birlesmek iizere
kaudale dogru ilerlerken hafif bir sapmaya ugramasi sonucu olusur. ARM’nin

mebrandz tipi ise sekizinci haftada anal membranin yirtilmamasi sonucunda olusur.

2.2. ANOREKTAL BOLGE ANATOMISi

Anal kanal, gastrointestinal sistemin son segmenti olup 2-4 cm
uzunlugundadir. Rektumun levator ani kasini delerek gectigi noktadan (puborektal
halka) baslayip aniisiin agzinda sonlanir. Normalde tonik bir kasilma ic¢inde olup
devamli kollaps durumundadir. Rektum, pelvis tabanindan gegerek asagi ve arkaya
90 derecelik keskin bir agiyla aniise dogru uzanir. Anorektal bileske koksiks ucunun
asagisinda ve 1-2 cm Oniinde yer alir. Rektumun iist 2/3 kismu peritonla kapli, alt 1/3
kismi1 ise peritonsuzdur. Periton, erkeklerde rektumdan mesaneye atlayarak
ekskavatio rektovezikalis, kadinlarda ise vajen arka duvarimi ve uterusu atlayarak
ekskavatio rektouterine adli periton c¢ikmazlarimi olusturur. Anal kanal
tanimlamalarinda anatomik ve cerrahi anal kanal olmak iizere iki farkli tanim
kullanilmaktadir. Anatomik anal kanal, anal verge ile linea dentata arasinda kalan
kisimdir. Cerrahi anal kanal ise, anal verge ile ano-rektal halka arasinda kalan 3-4
cm’lik bolimdir (23). Rektum, arkada fgiincli, dordiincii ve besinci sakral
vertebralar, koksiks, a. rektalis superior, m. priformis, m. koksigeus, m. levator ani,
pleksus sakralis ve turunkus sempatikus ile komsudur. Onde ise rektumun
komsuluklar: her iki cinste farklidir. Erkekte, rektumun 6n yiizli mesane fundusu ve
seminal vezikiiliin {ist boliimiinden ekskavatio rektovezikalis ¢ikmaziyla ayrilmistir.
Rektumun periton kivriminin altindaki kismi ise, mesane ve seminal vezikiiliin alt

boliimleri, duktus deferensler, iireterlerin terminal parcalar1 ve prostat ile komsudur.



Kadinda, periton kivriminin istiinde uterus, vajenin iist parcasi ve ekskavatio
rektouterine rektumun Oniinde yer alirken, periton kivrimlari altinda rektum onde

vajenin alt bolimii ile komsuluk halindedir (23).

2.2.1. Pelvik Taban ve Anal Sfinkter Anatomisi

Pelvik taban, m. puborectalis, m. pubokoksigealis ve m. ileokoksigeus
kaslarindan olusan m. levator ani kas grubu tarafindan olusturulur (20). Levator ani
kas grubunun bir elemant olan m.puborektalis, rektumun arkasindan dolanarak onu
askiya alir. I¢inden rektumun gectigi halka seklinde bir yap1 olusturan puborektal
kas, anatomik olarak eksternal anal sfinkter (EAS) ile iliskilidir ve kontinansi
saglamada en 6nemli kas yapis1 olarak kabul edilir. M. puborektalis’in derin lifleri
fonksiyonel agidan EAS ile birlesir, kaynasir ve bu birliktelige ¢izgili kas kompleksi
ad1 verilir (20,24). Eksternal ve internal anal sifinkterler (IAS) birbirleriyle iliskili ve
uyumlu hareket ederler. Aniisli tam sarmamasina ragmen m. puborektalis, tiglincii bir

sfinkter kas1 olarak kabul edilir (25,26).

2.2.2. internal Anal Sfinkter

Rektum diiz kaslariin asagr dogru uzanip kalinlagan sirkiiler lifleri, linea
pektinealis’in 8-12 mm distalinde kalin olarak palpe edilebilen bir hat ile sonlanarak
IAS’i olusturur (Sekil 3). IAS, diiz kaslar gibi siirekli maksimum kontraksiyon
durumundadir ve istemsiz gaz gaita ¢ikisini onlemek icin bir bariyerdir. Istirahat
halinde anal tonusun %50-85’inden IAS, %20-30’undan EAS, %15°den ise anal
yastik¢iklarin  geniglemesi sorumludur. Sempatik uyarilar sfinkteri kasarken,

parasempatik uyarilar gevsetir (19).

2.2.3. Eksternal Anal Sfinkter

M. iliokoksigeus, m. iskiokoksigeus, m. pubokoksigeus, m. puborektalis,
derin ve yiizeyel eksternal sfinkter kaslari, aniisiin Oniinde ve arkasinda birlesen
parasagital kas lifleri ile birlikte EAS’yi olusturur (Sekil 3) (19). Normalde huni

biciminde olan ve rektumun ¢evresinden perine cildine dogru uzanan bu istemli kas



yapilart defekasyon kontroliinden sorumludur. M. levator ani’nin iist kismindan
cikan kas lifleri rektuma parelel olarak uzanarak, parasagital liflerle dik olarak
karsilasir. Huni seklindeki olusumun iist kismi m. levator ani, orta kisimdaki vertikal
lifler kas kompleksi, alt kismi1 ise EAS adim1 alir. EAS uyku esnasinda bile tonik
durumda kasilidir (19,24). Elektrostimiilator ile uyarildiginda M. levator ani rektumu
one dogru, kas kompleksi aniisli yukar1 dogru ¢ekerken, parasagital lifler kasilarak

aniisti kapatir (27).
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Sekil 3. Anal kanal, distal rektum ve sfinkterlerin frontal kesitte sematik goriintiisii

iAS: Internal anal sfinkter; EAS: eksternal anal sfinkter; C: rektum g¢evresel kas tabakasi;

L: rektumun uzunlamasina kas tabakasi; LA: levator ani kasi

2.2.4. Anorektal Bolgenin Damarlari ve Sinirleri
Arterler: Rektum ve anal kanalin beslenmesini saglayan dort arter vardir:

A. rectalis superior: A. mesenterica inferior’un devami olan bu arter
rektumun esas arteridir. Rektumun her iki yaninda asagiya dogru uzanarak iki dala

ayrilir ve dallar1 valvulae anales’e kadar inerek anastomozlar yapar.



A. rectalis media: A. iliaca interna’nin bir dali olup, “a. rectalis superior’ve

“a. rectalis inferior”ile anastomoz yapar.

A. rectalis inferior: A. pudenta interna’nin dalidir, ‘“valvulae
anales”altindaki anal kanali, “m. sphincter ani externus”, “m. sphincter ani

internus”ve perineal deriyi besler.

A. sacralis media: Aorta abdominalis’in bifurkasyon yerinden ayrilir ve anal

kanalin arka duvarinda dagilir (28,29,30).

Venler: Submukozada zengin bir ag yapan venler, rektum duvarimi gegerek

rektum ¢evresinde “plexus venosus rectalis”i olusturur.

V. rectalis superior: Pleksusun iist boliimiinden ¢ikan venler “v. rectalis

superior’olarak birlesirler ve “v. mesenterica inferior”ile devam ederler.

V. rectalis mediae: “Ampulla recti’submukozasindan baslayan venleri alarak

“v. iliaca interna” ya agilirlar.

V. rectalis inferior: “Plexus venosus rectalis”in alt bolimiinden gelerek “v.
pudenta interna”ya dokiiliirler. Sonug olarak, “v. mesenterica inferior”v. porta”ya,
“v. iliaca interna”da “v. cava inferior”a dokiiliir ve boylelikle portal ve kaval baglanti

kurulmus olur (28,29,30).

Lenfatikler: Rektumun ist pargasinin lenf damarlarni “a. rectalis
superior’boyunca, “nodi lymphatici pararectales” ve “mezocolon sigmoideu”un alt
pargasi i¢indeki lenf diigiimlerinden gecerek “nodi lymphatici mesenterici inferior”e
dokiliir. Rektumun alt yarist ve anal kanalin “zona cutanea”ya kadar olan
boliimiinden gelen lenfatik damarlar, “a. rectalis media” ile birlikte seyrederek “nodi
lymphatici iliaci interni”de sonlanir. “Zona cutane”dan gelen lenf damarlart “nodi

lymphatici inguinales superficiales’e dokiiliir (29).

Sinirler: “N. Splanchnicus” (parasempatik) ve “n. Hypogastricus” (sempatik)
rektum duvarinin alt kesimlerini innerve eder. Bu iki sinir birlikte rektal pleksusu

olusturur ve endopelvik fasya ile ¢evrelenmis olan rektumun alt kesiminde



anterolateral yiizde bulunur (28,31). IAS’nin inervasyonu pelvik “n. splanchnicus”,
EAS’in inervasyonu ise “n. pudentalis interna”ve dordiincii sakral sinirin perineal
dali ile saglanir. “n. splanchnicus” ve “n. hypogastricus’alt rektal duvari inerve
ederler. “m. levator ani”, ti¢lincii ve dordiincii sakral sinirlerin kontrolii altindadir. “n.
pudentus”un inferior dallar1 “a. rectalis inferior’u takip eder ve perianal bdlgenin

duyusal inervasyonunu saglar (28,30).

2.2.4.Anorektal Fizyoloji

Pelvik diyafram dahilinde olmamakla birlikte, pelvik taban fizyolojisi ve
ozellikle de anorektal fizyoloji kapsaminda ¢ok dnemli bir unsur EAS kompleksidir
(32-35). Puborektalis kasi ile entegreolan derin, yiizeyel ve subkutandz
komponentleri halinde ayrilmasina karsin cerrahi diseksiyonda ve fonksiyonel olarak
bir biitiin halindedir. EAS somatik orijinlidir, ancak tonik kontraksiyona sahiptir.
Anorektal fizyoloji kapsaminda deginilmesi zorunlu diger bir kas yapis1 da 1AS dir.
Visseral orijinli bu kas tabakasi, kolorektumun sirkiiler kas tabakasinin bir devami
ozelligindedir ve anal kanal etrafinda 2-3 mm'lik bir kalinliga ulasir. IAS, otonomik
innervasyona ve tonik kontraksiyona sahiptir. Anal kanal dinlenme basincinin %50-

85’1 IAS'in tonik kontraksiyonu ile saglanir (32-35).

Anorektumun lumbal 1, 2, 3 sempatik ve sakral 2, 3, 4 parasempatik (nervi
errigentes) kaynakli ve presakral sinir aracilikli otonomik innervasyonu disinda,
pelvik taban kaslarmin ve anal sfinkterlerin somatik innervasyonu onemlidir (35).
Sakral 3, 4 diizeyinden direkt olarak ¢ikan somatik lifler, iliokoksigeus ve is-
kiokoksigeus kaslari arasindan gecerek levator ani kaslarima motor ve perianal
bolgeye duyusal lifler iletirler. Yine sakral 2, 4 kaynakli pudendal sinir,
iskiokoksigeus ve piriformis kaslar1 arasindan once pelvis digina g¢iktiktan sonra,
gluteal bolgeden bir seyirle Alcock kanali i¢inden tekrar levator kompleksi igine
yonelir. Bu nedenle anorektumun cerrahi diseksiyonu sirasinda, otonomik sinirlerin

tersine zarar gérmez. Inferior rektal sinir, perineal sinir ve penis ya da klitorisin
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dorsal siniri adlariyla anilan dallari; EAS ve levator ani'ye motor; anal kanal, perianal

bolge, penis veya klitorise de duyusal lifler iletirler (32).

Rektumun yalmiz otonomik innervasyonu olmasi nedeniyle rolatif
duyarsizligina karsin, pelvik taban kaslari rektal ampullaya ulasan 1 ml su ya da 10
ml havay1 dahi algilama yetenegindedir (32). Yine anal kanal, pudendal sinir
aracilikli serbest ve organize sinir uglar1 (Golgi-Mazzoni cisimcikleri, Pacinian kor-
puskiilleri, vs) ile agri, sicaklik, dokunma ve basing degisikliklerine son derece
duyarhidir. Bu duyular, pudendal sinir afferentleri ile spinal medulla ve kortekse
iletilir (32). Diskilama eylemi de, bu néromuskuler kompleksin kismen refleks
kismen de istemli bir aktivitesidir. Rektuma fekal bolusun gegmesiyle IAS refleks
olarak gevser (rektoanal inhibitor refleks) ve fekal bolus anal kanal ile temas eder.
Anal kanal boylece fekal bolusun mevcudiyetini hisseder ve yapisini (gaz, sivi, kati
feges, vs) ayristirir (6mekleme tepkisi) (32-35). 1AS'in refleks olarak gevsemesi
esnasinda EAS de refleks olarak daha da kasilir ve kontinans (diskilamanin
engellenmesi) saglanir (32,33). Bu asamada defekasyon istenmiyorsa IAS de yavas
yavas tonik kontraksiyonuna doner (uyum tepkisi) ve fekal bolus kisi tarafindan
algilanmakla birlikte rektum i¢inde muhafaza edilir. Bu uyumu zorlayacak hiz ya da
miktarda fekal bolus mevcudiyeti ya da birikmesi ve kisinin istemli olarak
defekasyona yonelmesi halinde ise digskilama eylemi gerceklesir. Biiyiik fekal bolus

mevcudiyetinde IAS zaten gevseme halindedir (32,33).

Puborektalis kasi istemli olarak gevsetilir ve anorektal a¢1 genisletilerek fekal
bolusun distale gegisine izin verilir. Valsalva manevrasi ile karin i¢i basincinin da

artirtlmasi ile EAS basinci yenilir ve fekal bolus aniisten disari ¢ikar (33-35).

2.2.5.Kontinans

Kontinans sosyal olarak uygun bir zaman ve planda defekasyon yapma

yetenegidir.
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Anorektal fekal kontinansi saglayan faktorler (35);

e Anal kanal yiiksek basing zonu

e Anorektal ac1 ve pelvik taban kaslarinin koordine hareketi
e Anorektal duyusal ve refleks mekanizmalar

e Rektumun distandii olabilirligi, tonusu, kapasitesi

¢ Rektal motilite

¢ Kolon transit zamani

e Anal kanal motilitesi

e Gaitavoliim ve kivamidir.

Anal kanal yiiksek basin¢ zonu: Anal kanal yiiksek basing zonu 2-4cm
uzunlugundadir. Anal sfinkter gevsediginde anal kanal uzarve anal sfinkter
kasildiginda anal kanal kisalir. EAS ve IAS = Dinlenme ve 1kinma basinglarmi
devam ettirmekten sorumludurlar (35-38). En yiiksek anal dinlenim basinglar1 anal
wedgeden 1-2 cm proksimalde kaydedilir. Ortalama 90 cm H>O’dur, ¢ocuklarda
daha diisiiktiir (30-50 cm H20) (35-39). Dinlenme basincinin %85¢ini IAS olusturur
(35-39). IAS hasarlanmasi anal tonusu azaltir fakat EAS saglamsa tamamen
bozulmaz. EAS tonusu giindiiz devam eder, uykuda azalir. Oksiiriik ve valsalva
manevrasit ile EAS aktivitesi artar. Maksimal efor sirasinda intraanal basinglar
dinlenim diizeylerinden 2 kat daha fazla artar. Bu kasilmanin amaci enterik icerik
proksimal anal kanala ulastiginda uygunsuz defekasyonun onlemesidir. Bu biiziilme
basinci kontinansi siirekli olarak saglamaz. Asil kontinansi saglayan rektum ve anal
kanal arasindaki basing farkliligidir. Basing rektumda 6 cm H2O iken anal kanalda 90

cm H.0’dir (36-39).

Anorektal ac1: Fekal kontinansin siirekliligini saglayan baska bir mekanizma
ise Ozellikle solid igerigin varliginda puborektal kasin anorektal ring hizasinda
anorektumu 6ne ¢ekmesidir. Sol lateral pozisyonda anorektal ac1 dinlenimde 101412

derecedir (34-39). Oturmak aciy1 gevsetir ve 119+17 dereceye ¢ikarir. Sfinkter
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anorektal kontinansi arttirmak i¢in kasildiginda bu ag1 87+19 dereceye diiser, ag1
diistiikge kontinans artar. Anorektal a¢i puborektal kasin durumunun en Onemli
gostergesidir, eger normal ise puborektal kas calisiyor anlamina gelir. EAS hasarli
olsa bile, kat1 gaita kontinansi genelde devam ettirilir. Puborektal kas dinlenme
sirasinda siirekli aktiviteye sahiptir. Bu ag1 rektumun anterior duvarinin {AS basinci
arttiginda bir flep valv seklinde calismasini saglar. IAS basinci yiikseldiginde
rektumun anterior duvari anal kanal tepesine dogru yanasir. Valsalva ve oksiiriik
sirasinda rektal basing anal kanal basincini arttirdigi zaman proksimal anal kanal
duvari diizlesir ve bir slit haline gelir, bu durum valv etkisini daha da artirir ve fekal
kontinans devam eder. Solid enterik icerigin defekasyonla bosaltilmasi i¢in rektum
ve anal kanal arasindaki agmin iistesinden gelinmelidir. Bu ¢omelme islemi ile
saglanir. Kalgalar 90° fleksiyona getirilerek anorektal a¢1 diizlesir bu da puborektal

kas1 ve EAS’i etkiler (36-39).

Anorektal sensasyon: Duyusal mekanizmalar enterik igerigin vasfinin, gaz,
sivi veya solid gaita olup olmadiginin ayirt edilmesini saglar. Duyusal reseptorler,
rektal miiskiiler tabaka veya pelvik tabanda yer alir. Koloanal anastomozlarda rektal
mukoza ve muskiilaris tabakasi ¢ikarilirsa bile bu ayrim islemi devam eder. Akut his
daha ¢ok proksimal anal kanalda ve en dogru olarak anal valvlerdeki mukozal
reseptorler tarafindan algilanir. Bu nedenle enterik icerigin niteliginin algilanabilmesi
i¢in, icerigin anala kanala gelmesi gerekir bu da ancak rektal distansiyona karsilik

IAS relaksasyonu olusursa saglanir (36-39).

Rektoanal inhibitor yamti: Akut rektal distansiyon ile rektal duvar hafif
kasilir ve IAS (anal kanal proksimali) gevser ve distal kissm EAS kasilir. Buna
“rektal anal sfinkter inhibitor yanit1” denir. Bu yanit i¢in gerekli duyusal reseptorler
rektumda lokalizedir ve yanit inhibitor nérotransmitter nitrik oksit (NO) tarafindan
kontrol edilir. Bu refleks intramural sinirler tarafindan olusturulur. Hizli balon ile
distansiyona karsilik IAS uzamis bir relaksasyon yanit1 verir. Karsiliginda kontinansi

korumak i¢in EAS da kasilma olur. IAS dinlenim tonusuna uzun siirede geri doner.
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Bu geri doniis rektumun rektal distansiyona adaptasyonu ile olur. Bazilarina gore
enterik igerigin rektuma gecisi, her seferinde, IAS relaksasyonu, EAS ve puborektal

kas kontraksiyonuna neden olur (36-39).

Rektal kompliyans: Rektum distansiyona pasif alanda yanit verir.
Intraliiminal volum artt11 halde basing yiikselmez. Eriskinde 400 ml intraluminal
volum—> 20 mmHg’dan az basinca yol acar. Rektal kompliyans inflamatuvar
bagirsak hastaliklarinda bozulur. Rektum kursun boru haline gelir. Bu hastalarda

urgency, tenesmus ve inkontinans ataklar1 goriiliir.

Rektum ve anal kanal motilitesi: Rektal dinlenim basinci 5 mm Hg’dir.

Rektumda tig tip aktivite vardir.

e Basit kontraksiyonlar: 5-10 kez/dk
¢ Yiiksek amplitiidlii 100 cmH20 basincinda kontraksiyonlar 3 kez/dk

e Yiiksek amplitiidlii yavas kontraksiyonlar: Icerigi ilerleten kontraksiyonlar

Anal kanal:
e Ufak osilatuvar kontraksiyonlar: 15 kez/dk. 10 cm Hz0O basincindadir
e Irregiiler anal dalgalar: 20 cm H2O’dan yiiksek amplitiidlii olarak gozlenir.

e Ultra yavas dalga: 30-100 cm H20 amplitiidlii, dalga igerigi rektuma geri
gonderir, bu sayede anal kanal temiz kalir. Rektum fazla miktarda
volimile  distandii =~ oldugunda  materyal  sadece  rektumda
depolanmaz, %50’si sigmoid kolona reflii olur. Defekasyon sirasinda once

sigmoid rektuma bosalir, daha sonra rektal voliim defekasyon ile azalir

(36-39).
Kolonik motilite:Radyografik olarak kolonda 3 hareket gozlenir:

1- Retrograd ilerleme: Bu kontraksiyonlar transvers kolondan baglar ve

¢ekuma dogru migrasyon gosterir. Fegesin progresyonunu onlerler.
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2- Segmental ilerletici olmayan motilite: Bir kolon segmentinde retrograd

ve antegrad kontraksiyonlar olusur. i¢erigin progresyonuna yol agmazlar.

3- Kitle hareketi: Cok fazla fekal boluslarin uzun kolon segmenti boyunca
ilerletilmesinden sorumludurlar. Distal kolondaki iletim sag kolondan

daha fazladir (40).
Iki tip elektrik aktivitesi gozlenir:

1- Yavas dalgali: Sirkiiler kastan baglar, sikligit daha az olan bir
kontraksiyon olustururlar. Diiz kasta da yavas dalga aktivitesi olusturur.
Bu sirkiiler kastan farklidir fakat ikisi birlesir. Yavas dalgalar
proksimalde 11 siklus/dk distalde 6 siklus /dk olarak gozlenir.

2- Dik dalgalar (kisa ve uzun) (40)

Kolonun sivi absorbsiyonu: Gaita miktar1 ve kivami Kkontinans
mekanizmalarini etkiler. 1000-1500 ml ince bagirsak icerigi ¢ekuma gelir ve kolon
bunu 150 ml’e indirir, kalanin1 absorbe eder. Giinde {i¢ kez veya haftada ii¢ kez aras1
sert kivamda gaita yapilir. Eger ufak ve sert gaita peletleri yavag yavas rektuma
gelirse distansiyon olusmaz. Semisolid gaita solid veya sivi gaitadan daha hizli
bosalir. Cok fazla sivi gaita hizla rektuma gelirse kontinans mekanizmalar1 bozulup,
saglikli bireylerde bile inkontinans goriilebilir. Inkontinansli hastalarda igerik

modifiye edilirse kontinansa yardimci olabilir (35).
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2.2.6.Defekasyon mekanizmasi (35)

Defekasyon mekanizmasi
Sigmoid kolon igerigi kontraksiyonlari tetikleyecek kadar fazla hale geldiginde
distansiyonla sigmoid kontraksiyonlar tetiklenir.

Icerik rektuma bosalir

Rektal Distansiyon

}

Icerigin varligi ve karakteri algilanir

Rektoanal sfinkter inhibitor cevabi

}

Beyine uyar1 gider (gayta yapilmas: gerekmektedir)
Eger defekasyon i¢in ortam ve zaman uygun ise defekasyon yapilmasina karar verilir

Oturma pozisyonu alinir, kali;alar 90 derece fleksiyona getirilir

Intramural basing artar, intrarektal basing artis1
(Bu basinglar IAS ve EAS refleks relaksasyonu ile artar)

Anorektal a¢1 agilir — Tkinmadan defekasyon gerceklesir

Ikinma

l

EAS
IAS
Puborektalis gevser

Pelvik taban bir huni olusturacak sekilde asagi hareket eder

Ikinma
Artan Intraabdominal basing
Artan Intrarektal basing

Rektal kontrksiyonlar
Pelvik taban kontraksiyonlar1

Defekasyon
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2.3. ANOREKTAL MALFORMASYONLAR

ARM genis spektrum igerisinde yer alan konjenital patolojiler olup basitten
karmasiga bir¢ok sekilde karsilagilan bir anomali grubudur. Cocuklarda goriilen
gastrointestinal sistem anomalilerinin biiyiik kismini olusturmaktadirlar. Goriilme
siklig1 bolgelere gore degismekle birlikte, tiim diinya genelinde yaklagik olarak 4500-
5000 canli bebekten birisi ARM’li dogmaktadir. ARM'lerin yaklasik 2/3°1 erkek,
1/30 kizlarda goriliir. Erkek ¢ocuklarindaki ARM’lerin kabaca 2/3’l yiiksek tip
olup, kizlardaki ARM’lerin 2/3’1 algak tiptir. Yani yiiksek tip anomaliler daha ¢ok
erkeklerde goriilmektedir. Annenin yasi, dogum sayisi, itk ve genetik iliskiden
siiphelenilse de, bu iligkiler tam olarak ortaya koyulabilmis degildir. ilk cocukta
ARM ortaya ¢ikmasi sonraki gocuklarda ARM goriilme olasiligini artirmaktadir (25).

Tiim ARM’ler topluca degerlendirildiginde, bir veya birden fazla sayida ek
anomali gelisme insidanst %25-75 arasinda (ortalama %50) degisir. Anomali ne
kadar yiiksekse, ek anomali goriilme sikligi ve anomalinin ciddiyeti de o kadar

fazladir. ARM’lar bu yoniiyle de ayr1 bir 6neme sahiptir (25).

2.3.1.Tarihge

Yiiksek tipteki ARM’lern tedavisinde gilinlimiize kadar yapilmis olan
ameliyatlar icin milat Amusstat’in (1835) perineal yaklasim ile bagirsak
mobillizasyonu yapmasi ve cilde agizlastirmasidir. Uzun yillar sonra, Kiesewitter ve
Rehbein (1953) abdominoperineal ve abdominosakro perineal pull-through
operasyonlarini uygulamiglardir. Stephens (1970)’de anal atrezilerde puborektalis
kasinin kritik dnemini ortaya koyarak sakroperineal anorektoplasti operasyonunu
tanimlamis ve bu operasyon giiniimiizde yaygin olarak kullanilan operasyon

tekniklerine Onciiliik etmistir (25).

ARM kompleks bir anomali grubu olup, cerrahi diizeltmenin amaci, anatomik
yapiy1 diizeltmek, sosyal olarak kabul edilebilir bir bagirsak fonksiyonu olusturarak
fekal inkontinans, iriner inkontinans ve cinsel islev bozuklugu gibi istenmeyen
sekelleri onlemektir (19). ARM’lerde, diizeltici cerrahi operasyonlar titiz ve hassas

bir teknik ve cerrahi deneyim gerektirir. ARM’lerin tedavisi ve hastalarin prognozu
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1980 yilinda posterior sagittal yaklasimin tariflenmesi ile beraber dramatik sekilde
degismistir. Pena (1980) Stephens operasyonunu temel alarak posterior sagittal
anorektoplasti (PSARP) operasyonunu gelistirmistir. Posterior sagittal yaklasim, bu
anomalileri diizeltmede ideal teknik olarak kabul edilmektedir (41-44). ARM
tedavisinde 1980’lerden sonra PSARP tekniginin tanimlanmasi ve yiiz gildiiriicli
sonuclar1 ile birlikte, gelisen teknoloji ve teknikle beraber 1990’lardan beri
yayginlasan minimal invaziv yaklasimlar, pek ¢ok cerrahi girisimde secenek haline

geldigi gibi, ARM tedavisinde de giindeme gelmistir.

En son olarak Georgeson (2000) minimal invaziv teknik, yiiksek tip
ARM’nin cerrahi diizeltmesinde laparoskopi esliginde anorektal pull-through
teknigini gelistirerek uygulamaya koymustur. Ik cerrahi deneyimlemesi 1998’de
yapilmis ve 2000 yilinda yayimnlanmistir. O donemden beri pek¢ok merkez ARM ile
beraber rektovezikal ve rektoprostatik fistiilli olgularda bu teknigi kullanmaya
baglamistir (45). Laparoskopik yaklasimin en Onemli avantaji cerrahin viicut
boslugunda en az iatrojenik hasarla ¢alisma imkaniyakalamasidir. Laparoskopi
yardimli anorektoplasti (LAARP), son on bes yilda rektotiretral fistiiliin iyi vizualize
edebilme o6zelliginin yaninda etraf dokular1 degerlendirme imkani1 saglamasi,
rektuma sfinkterin tam orta noktasindan dogru bir sekilde kaslar1 kesmeden
gecirebilme imkani saglamasi ve abdominal ve perineal bolgedeki yaralarin en az

diizeyde olmas1 gibi 6zellikleri ile de daha sik tercih edilir hale gelmistir.

2.3.2.Etiyoloji

Rektum ve aniisiin gelisimi karmasik bir olaydir. Embriyolojik olarak {i¢ ana
evre vardir: Kloakanin gelisimi, kloakanin iirogenital siniis ve rektuma ayrilmasi, anal
kanalin olusmasi (4,41-43). Kloakanin gelisimi 12. giinde baslar, tirogenital siniis ve
rektuma ayrilmasi da 7. haftanin ortalarinda tamamlanir (4,41-43). Organlarin
gelisimi bobrekler ve vertebralarin olusumu ile yakin iliski i¢indedir. Anomalilerin
olusumundan ¢esitli etmenler sorumlu tutulmustur. Gergek nedenler ise heniiz kesin
olarak bilinmemektedir. Otozomal resesif ve dominant gegisli vakalar bildirilmistir.
Dogum sayis1 ve annenin yasinin etkili oldugu yolunda da 6nemli kanitlar yoktur.

Agizdan alinan dogum kontrol ilaglari, folik asit karsitlar1 veya yetersizlikleri de bu
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tiir malformasyonlara neden olmaktadir. Olgularin ¢ogunda sorumlu bir neden

saptanamamaktadir.

ARM'ler, tipleri ve eslik eden anomaliler yoniinden oldukga cesitlidir.

2.3.3. Erkeklerdeki Defektler

Perineal fistiil: Bu defekt en asagida gorlinen ve en basit defektir. Rektumun
en asagida kalan kismi sfinkterin merkezinin anteriorundaki bir yerde agilir. Bu
defektin perineal bulgusu orta hatta subepitelyal bir ¢izgi seklinde olabilir. Rektumun
acilim noktasi orta hat perineal “raphe” sinde, skrotumda ve hatta penis tabaninda yer
alabilir. Mekonyum ince bir deri tabakasinin altinda goriilebilecegi gibi bazen beyaz
damlalar halinde de goriiliir. Buna “inci belirtisi” denir. Sfinkter ve sakrum genellikle
normaldir. Eglik eden ek anomali nadiren goriiliir. Perine iyi gelismistir. Anal
cukurluk belirgindir. Anal cukurlugun ortasindaki raphe ayr1 bir cilt katlantisi

seklinde goriilebilir. Buna bavul sap1 goriiniimii denir (4,41-43).

Rektoiiretral fistiil: Bu defekte rektum anterior ya da posterior iiretraya
acilir. En sik anerior iiretraya agilir ve rektobulbar fistiil olarak adlandirilir. Bu
hastalarda sakrum ve sfinkterler normaldir. Perineal fistiillere gore eslik eden
anomaliler daha siktir. Daha az siklikla rektum posterior iiretranin iist kismina
acilabilir; buna da rektoprostatik fistiil denir (4,41-43).Bu hastalarda kas kompleksi
ve sfinkterler az gelismistir ve sakrumda siklikla anomaliler ve dismorfizm goriiliir.
Eslik eden baska anomali olmasi olasiligi daha yiiksektir (4,41-46). Fistiilin hemen
tizerinde rektum ve iiretra ortak bir duvari paylasir. Bu ortak duvar yiiksek
defektlerde daha kisadir. Bu defektin onariminda bu 6nemli detay g6z oOniinde
bulundurulmalidir. Rektum lateralde ve posteriorda levator kaslari ile ¢evrelenmistir.
Rektotiretral bulbar fistiil vakalarinda rektumun 6nemli bir boliimii istemli sfinkter
mekanizmasi ile (levator kasi) cevrelenmistir. Rektoprostatik fistiil vakalarinda
rektumun sadece kiiciik bir kismi bu kas mekanizmasi i¢inden gecer. Rektumun
distal ucu (fistiil tarafi) kas kompleksi olarak adlandirilan istemli ¢izgili kaslarmn bir
parcasidir. Deri seviyesinde parasagittal lifler olarak adlandirilan bir grup istemli kas
lifi orta hattin her iki tarafinda yer alir. Fistiil tarafi ne kadar asagida ise iki kalca

arasindaki orta hat olugu o kadar belirgindir. Daha yiiksek defektlerde kas kalitesi
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daha kotidir ve bu hastalarda perine diimdiizdiir ve hatta anal ¢ukurluk hig

gozlenmez (4,41-43).

Rektovezikal fistiil: Rektum mesane boynuna agilir. Agilma noktasi sfinkter
mekanizmasinin hemen tizerindedir. Sfinkter mekanizmasi siklikla iyi gelismemistir.
Sakrumda da ciddi hipoplazi ve/veya dismorfizm eslik eder. Perine genellikle diizdiir
ve tiim pelviste gelisme geriligi goriiliir. Eslik eden anomali sikligr yiiksektir (4,41-
43).

Fistiilsiiz imperfore aniis: Bu tip defektlerde rektum perineal derinin
yaklasik 2 cm tlizerinde erkek hastalarda bulbar {iretra seviyesine karsilik gelen bir
noktada tamamen kor sonlanir. Down sendromu ve imperfore aniisii olan
hastalarin %90’nindan fazlasinda bu malformasyon goriiliir. Fistiilsiiz imperfore
aniisii olan hastalarin yaklasik yarisinda Down sendromu gériiliir. Ilging olarak bu
hastalarin geri kalan yarisinda baska birgok sendrom da goriiliir. Sfinkterler ve
sakrum genellikle normaldir. Down sendromlu olsalar bile prognozlari iyidir (4,41-

43).

Rektal atrezi: Bu tip hastalar normal anal kanal ile dogan tek gruptur. Bu
ylizden bu ¢ocuklarda perine normal goriiniir. Bu defekt siklikla rektuma bir
termometre gonderilmesi sirasinda tespit edilir. Anal kanal ile rektumun birlesme
noktasinda (perinenin 1 cm iizerinde) tam atrezi ya da ciddi stenoz mevcuttur.
Rektum ve anal kanal ince bir zar veya fibr6z bag dokusu ile ayrilabilir. Bu defekt
tiim malformasyonlarin %]1’inde goriiliir. Sfinkter mekanizmasi1 normal oldugundan

prognoz mitkemmeldir (4,41-43).

2.3.4. Kizlardaki Defektler

Perineal fistiil: Bu hastalarda fistiilin acilma yeri disi genitalyas: ile
sfinkterin merkezi arasindadir. Sfinkterler ve sakrum genellikle normaldir. Eslik eden

anomali nadiren goriiliir (4,41-43).

Vestibiilar fistiil: Rektum vestibiil olarak adlandirilan disi genital bdlgesi
icine agilir. Bu bolge hymenin hemen disindadir. Fistiil genellikle birkag mm ile 2-3

cm arasindaki uzunluktadir ve dardir. Bu malformasyondaki en 6nemli anatomik
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0zellik rektum ve vajinanin ortak bir duvar1 paylasmasidir. Bu hastalarda da sakrum
ve sfinkterler normaldir. Uygun tedavi edildiginde bagirsak fonksiyonlarinin
prognozu mitkemmeldir. Kesin tani klinikle konur, ¢ok iyi bir inspeksiyon gerektirir.
Bu hastalar bazen yanlis olarak rektovajinal fistiil tanist almaktadir. Bu hastalar
yanlig tant sonucu abdominoperineal yaklagimla ameliyat edildikleri i¢in ameliyat
Oncesi iyi prognozu varken ameliyat sonrasi fekal inkontinans gelismektedir (4,41-
43).

Fistiilsiiz imperfore aniis: Bu tip defektler erkelerdekinin aynisidir (4,41-43).

Persistan kloaka: Kiz cocuklarindaki en kompleks malformasyonlardir.
Kloaka rektum, vajen ve idrar yolunun birlesip tek bir ortak kanal halinde disari
acilmasi olarak tanimlanabilir. Disardan bakildiginda iiretranin normal a¢ilim yerinde
bulunan tek bir perineal agiklik goriiliir. Aniis yoktur ve eksternal genitalya kismen
daha kiigiik goriiliir. Ortak kanalin uzunlugu 1 ile 10 cm arasinda degisir (4,41-43).
Bu ortak kanalin uzunlugu malformasyonun kompleksligi ile korelasyon gosterir. Bu
yiizden prognoz da bu sekilde degisir. Daha kisa olan ortak kanallar daha kolay
onarilir. Boylelikle fonksiyonel prognozu daha iyidir. Uzun ortak kanallarda ise daha
yiiksek defektler vardir ve teknik daha zordur. Kritik nokta 3,5 cm’dir. Bu kompleks
tip malformasyonun anatomik olarak bir¢cok farkli tipi vardir. Bazen rektum vajen
kubbesinin yiiksek bir noktasina agilir. Siklikla vajen oldukga distandiidiir ve miik6z
bir siv1 ile doludur. Buna “hidrokolpos” denir (4,41-43). Dilate olmus vajen bazen
mesane trigonuna basar ve lreterlerin drenajint bozar. Bdylelikle bilateral
megaiireter olusturabilir. Hastalarin 6nemli bir kismi ayni zamanda duplike
Miillerian sisteme sahiptir. Bu gibi olgularda rektumun her iki vajeni ayiran
septumun en asagisina acilmasi beklenir. Cok yakin zamanda kloakasi olan
hastalarda siklikla serviks atrezisi veya fallop tiipleri atrezisi oldugu tanimlanmuistir.
Kisa ortak kanali olan kloakali hastalarda iyi bir sfinkter mekanizmasi, normal
sakrum ve kismen daha nadir eslik eden anomalilerin oldugu tespit edilmistir. Bu

yiizden fonksiyonel prognozlari iyidir.

Uzun ortak kanali olan hastalarda ise diimdiiz bir perine, bozuk sfinkter
gelisimi, oldukca hipoplastik sakrum ve eslik eden anomali insidansinin yiiksek

oldugu goriilmiistiir. Bu yilizden gaita ve idrar kontrolii anlaminda prognoz kotiidiir.
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Diger tipteki defektlere benzer olarak rektum ve vajen ortak bir duvari paylasir (4,41-
43).

2.3.5. Kompleks Malformasyonlar

Bu tip malformasyonlarda olduk¢a hipoplastik sakrum, myelomeningosel,
gerilmis kord sendromu ve presakral kitleler gibi eslik eden anomaliler ile birlikte

ilging ve oldukca seyrek goriilen pelvik yapilar mevcuttur. Bu hastalarin tedavisi

degiskendir (4,43).

2.3.6. Anorektal Malformasyonlara Eslik Eden Anomaliler

Eslik eden genitoiiriner sistem defekleri: Kabaca ARM’lerin %50’sinde
cesitli tirogenital defektler goriiliir. Sikligt ARM’nin yiiksekligine ve kompleksligine
baghdir (4,41-43). Boylelikle uzun ortak kanali olan kloakali hastalarin % 90’ ninda
tirolojik bir defektin eslik etmesi olasidir. Perineal fistiilii olanlarin %10’undan daha
az bir kisminda eslik eden bir tirogenital defekt bulunmasi mimkiindiir (4,41-43).
Diger defektler igin riskler ise: rektovestibiiler fistiil i¢in %30, rektotiretral bulbar
fistiil i¢in %30, rektoprostatik fistiil icin %60, rektovezikal fistiil i¢cin %90, fistiilsiiz
imperfore aniis i¢in %20 ve rektal atrezi i¢in ise %10’dan daha azdir (4,41-43). Bu
yiizden bu hastalar dogumda eslik eden iirolojik defeklerin ekarte edilmesi igin bir
grup tarama testine tabi tutulmalidir. Yiiksek katagorideki ve kompleks
malformasyonu olan hastalar mutlaka {irolojik acidan degerlendirmeye alinmali ve

bu degerlendirme eger acilacaksa kolostomiden daha 6nce yapilmalidir.

Eslik eden iskelet defekleri: Bu defektlerde en sik etkilenen kemik yap1
sakrumdur. Bazen bir veya birkag vertebra eksiktir. Bununla birlikte siklikla vertebra
sayis1 normal olsa bile sakrum anormal, daha kii¢lik ve dismorfik goriiniir (4,41-43).
Bu yiizden sakrumu degerlendirmek i¢in bir sakral oran gelistirilmistir. Sakrum
Olctliir ve biiylikliigli ayn1 hastanin pelvisteki kemiksel parametreler ile karsilastirilir.
Bu sekilde yaratilan oran fonksiyonel prognoz ile iyi bir korelasyon gosterir (4,41-

43).
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[liak krestin en iist kismindan gecen yatay bir ¢izgi, buna paralel sakroiliak
eklemin en asagisindan gegen bir ¢izgi ve yine bu ¢izgilere paralel uzanan sakrumun
radyolojik olarak gériilebilen en asag1 noktasindan gecen bir ¢izgi ¢izilir. Ikinci ve
ticlincii ¢izgi arasindaki uzaklik, birinci ve ikinci ¢izgi arasindaki uzakliga boliinerek
bir oran elde edilir. Bu oran normalde 0,77°dir (4,42-47). Oran diisiikse sakral
hipoplazi ve kotii prognozlu defektler disiiniiliir. 0,3’tin altinda degeri olan
cocuklarda fekal kontroliin asla miimkiin olmadig1 gériilmiistiir. Ote yandan bu
oranin normal olmasi bagirsak kontroliiniin tam olacagi anlamina gelmez. Bu kontrol
daha ¢ok defektin yiiksekligi ile ilgkilidir. Presakral kitlenin varligir koti prognoz
isaretidir (4,42-43).

Eslik eden diger defekler: ARM’leri olan hastalarda gastrointestinal sistem
anomalileri de bulunabilir. En sik goriilen 6zofagus atrezisidir. Diger tip intestinal
atreziler de siklikla goriilebilir. “VATER veya VACTERL” birliktelikleri ARM ile
dogan, vertebral, 6zofageal ve renal anomalilerin eslik ettigi hastalar i¢in kullanilir

(4,42-43).

2.3.7. Tam ve Tedavi

ARM ile dogan bir bebekte ilk 48 saat iginde cevaplanmasi gereken iki soru
vardir. Birincisi hastanin hayatin1 tehdit edebilecek eslik eden bir anomalinin olup
olmadigidir. Ikincisi ise hastanm tedavisi i¢in en uygun ydntemin ne oldugudur. Bu
nedenle Oncelikle anomalinin tipi belirlenmelidir. Algak tip anomalilerde sadece
perineal yaklasim yeterli iken yiiksek tipte once kolostomi uygulanmasi daha sonra
diizeltici ameliyat ve kolostomi kapatilmasi islemlerinin yapilmasi gerekir. Basit ama
detayli bir perine inspeksiyonu defektin seviyesinin tanimlanmasi i¢in ¢ok degerlidir.
ARM’de perine muayenesi ile anomalinin seviyesi hakkinda 6nemli bilgiler elde
edilebilir. Ancak perine inspeksiyon oncesi mekonyumun perineye ulasmasi icin
gerekli olan 24 saatlik slirenin gegmesi gerekir. Bu siirede de ekokardiyografi ve

ultrasonografi yapilarak kardiak ve iiriner sistem anomalileri arastirilir.

Aniisii kapali dogan bir erkek bebekte, penisten mekonyum veya gaz ¢ikiyor
olmasi hastada rektoiiriner bir fistiiliin varliginin isaretidir. Rektobulber {iretral

fistiiller prostatik iiretra fistiillerinden daha genis ¢apli olduklarindan, {iretradan
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mekonyum geldiginin goriilmesi, daha ¢ok rektobulber liretra fistiillerinin bulgusudur.
Erkek bebeklerde peniste, skrotumda, perineal raphede veya aniis olmasi gereken
yerde kiiciik bir acikliktan mekonyum geliyor olmasi, perineal fistiiliin ve dolayisiyla
algak tip bir atrezinin bulgusudur. Perineal raphe icinde beyaz veya siyah renkli
noktaciklar halindeki mekonyum birikintilerinin (pearl sign -inci isareti) olmasi, anal
cukurda bavul sap1 (bucked handle) adi verilen perineal raphe kalintis1 olmasi da,
alcak tip anomalilerin diger bulgularidir. Bebek agladigi zaman veya Crede
manevrast ile aniis olmasi gereken yerde "bulging” gosteren bir membran bulunmasi
(membrandz) algak tip atrezilerin belirtisidir. Erkek bebeklerde, diiz bir perinenin
(flat bottom) olmasi, fistiil agzinin goriilememesi, sinir stimulatorii ile sfinkter

kontraksiyonlarinin olmayisi ise yiiksek tip atrezi bulgularidir (4,42-43).

Kiz bebeklerde de perine ve vajen girisinin incelenmesi ile anomalinin tipi ve
seviyesi hakkinda onemli bilgiler edinilebilir. Bebegin aniisii yoksa veya perinede
yerlesmis ektopik bir aniis veya fistlil agz1 yok ise, labia majorlerin posteriorda
birlestikleri yer (vestibiiliim) dikkatle incelenmelidir. Aniisii olmayan bir kiz bebekte,
diskinin vajen i¢inden gelmesi de biiyiik olasilikla persistan kloaka malformasyonu
veya rektovajinal fistiiliin belirtisidir. Hastada himen yoksa, vulva anormal bir
yapidaysa ve bunlarla beraber iiretral meatus da ayr1 bir aciklik olarak goriilmiiyor ve

ortada tek bir orifis varsa anomali olarak persistan kloaka diistiniilmelidir (4,42-43).

Olgularin ¢ogunda dogum agirligi normal sinirlardadir. Hastalarda klinik
olarak karin sisligi, fekaloid kusma mevcuttur. Birlikte 6zofagus atrezisi, duodenal
atrezi gibi intestinal atreziler bulunabilir (4,42-43). Goériilme sikligi g6z Oniine
alimarak anorektal anomalisi bulunan tiim bebeklerin 6zofagusunun agik olup
olmadig arastirilmalidir. Idrar mutlaka incelenmelidir. Icinde mekonyum bulunmast,
mikroskopisinde skuamoz hiicrelerin goriilmesi rektoiiriner bir fistiiliin varligim

gosterir (4,42-43).

Dogumda ARM oldugu tespit edilen bir bebekte agizdan beslenme kesilmeli,
intravendz sivilara baslanmali ve nazogastrik tiip (N/G) yerlestirilmelidir. Karin

ultrasonografisi tikayici tiropati ve kiz ¢cocuklarinda hidrokolposun tanisi i¢in en iyi
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tarama testidir. Ekokardiyografi ve klinik muayene eslik edebilecek kardiyak
defektin tespiti i¢in yardimei olabilir. Ozofagusun devamliligi N/G yerlestirilmesi

sirasinda tespit edilmelidir.

Kolostomi agmak veya anoplasti i¢in karar vermede altin kural 24 saat
beklemektir. ARM’si olan yenidogan bebeklerin karm1 genelde distandii degildir.
Birka¢ saat ge¢mesi gerekir. Perineye ve genitoliriner sisteme agilan fistiiller
genellikle ¢ok dardir ve calismasi i¢in belirli bir hidrostatik basing gereklidir. Erkek
cocuklarda idrarda mekonyum bulunmasi veya kiz cocuklarda genitalya da
mekonyum bulunmasi teshiste onemlidir. Ek olarak rektumun en asagidaki kismi
cocuklarin ¢ogunda sfinkter mekanizmasinin i¢inden ge¢cmektedir. Sfinkter
kaslarinin tonusu rektumun distal kisminin basing ile bos kalmasini saglar.
Mekonyumun fistiiliin i¢inden ge¢mesi icin sfinkter kas tonusunu agsmasi gerekir. Bu

da genellikle dogumdan 12 saat sonra miimkiin olabilir.

Erkeklerin % 80’inden fazlasinda perineal inspeksiyon kolostomi kararinda
yeterli bilgi saglayabilir. Perinede mekonyumun varligi orta hatta subepitelyal
¢izginin varligi, “bavul sap1” malformasyonunun bulunmasi veya anal membran
olmast perineal fistiiliin bulgularidir. Bunlardan bir tanesinin varligi taniy1 koymada
yeterlidir. Bu tip hastalar kolostomi agmadan anoplasti ile tedavi edilebilir. Baska
tan1 yontemine gerek yoktur. Ote yandan orta hat olugunun ve anal “dimple”n
olmamasi ve/veya idrarda mekonyumun olmasi kolostomi uygulanma

endikasyonudur (4,42-43).

Kolostomi barsagi bosaltir, onarimi takiben iyilesme silirecinde korunmay1
saglar. Cocuk kolostomiden yarar goriirse taburcu edilir. Gelisimi iyi ise ve eslik
eden anomalisi yoksa bir ay sonra onarim yapilir. Hastalarin %20’sinden daha az bir
kisminda kolostomi ve anoplasti karari i¢in yeterli klinik kanit elde etmek miimkiin
olmayabilir. Bu gibi durumlarda radyolojik degerlendirme endikedir. Prone
pozisyonunda lateral film gekilir (4,42-43). Film 16-24 saatten once ¢ekilmemelidir.
Rektumun kor posunda bulunan hava, perine derisinden 1 cm’den daha uzakta ise

kolostomi endikasyonu dogar. Bir cm’den daha yakin bir uzaklikta ise biiyiik
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olasilikla gézden kagan bir fistlil vardir. Bu hastalar anoplasti ile kolayca tedavi

edilebilir (4,42-43).

Tek basina fizik inceleme ile %90-95 oraninda dogru tedavi karar1 verilebilir.
Perineal, vestibiilar fistil ve kloaka tanilari basit klinik inceleme ile konabilir.
Perineal fistiil var ise anoplasti ile kolayca tedavi edilebilir. Bu ameliyatin mutlaka
erken donemde yapilmasi gerekli degildir. Siklikla fistiil bagirsak bosalimina izin
verir. Eger bagirsak bosalimi gergeklesmiyorsa fistiil dilatasyonlar1 yapilabilir. Fistiil
onarimu elektif sartlarda yapilabilir. Bununla birlikte bebek mekonyum c¢ikarirken bu
ameliyat1 yapmak uygundur. Ciinkii enfeksiyon olasilig1 diisiiktiir. Hasta prematiirse
veya ameliyata uygun degilse fistiilli dilate etmek ve ana tedaviyi ertelemek
uygundur. Ameliyat edilmeyecekse 12 numara Hegar dilatator rahatga gegegek

sekilde dilatasyon uygulanmalidir (4,42-43).

Vestibiiler fistiiller bazen spontan bagirsak bosalimina izin verebilir. Diger
durumlarda gaitanin gegmesi igin dilatasyon sarttir. Bu hastalarda ameliyat
gereksinimi  vardir.  Vestibiiler fistlili  olanlarda  kolostomi  uygulanip
uygulanmayacagi halen tartismalidir (4,42-43). Bunun gibi bir¢ok hasta erken
dénemde kolostomi uygulanmadan ameliyat edilmis ve iyi sonuglar alinmistir. Bazi
cocuklarda ise bu ameliyat sonras1 darlik gelismis ve bu da fonksiyonel prognoz icin
bir risk olusturmustur. Tekrar ameliyatlarinin primer ameliyattaki basariya gore daha
az basarili oldugu gosterismistir. Kiz ¢ocuklarinda en sik goriilen defektin vestibiilar
fistiil oldugu unutulmamali ve uygun sekilde tedavi edildiginde prognozunun

miikemmel oldugu bilinmelidir (4,41,48).

Tek bir perineal agiklik kloaka tanisi i¢in yeterlidir. Bu gibi durumlarda major
iirolojik bir defektin dislanmasi gereklidir. Urolojik degerlendirme kolostomi
uygulamadan yapilmalidir. Tek bir perineal agikligin olmasi ve orta hatta alt
abdomende ele gelen bir kitlenin olmasi kloaka olasiligini artirir (4,42-43).Ciinki
biiyiik olasilikla hidrokolpos mevcuttur. Kolostomi uygulamasi sirasinda
hidrokolposun diversiyonu ig¢in hazir olunmali ve gerekli olabilecek bagka

diversiyonlarda uygulanabilmelidir. Morbiditenin en 6nemli nedeni iirosepsis ve
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metabolik asidozdur (4,42-43). Bu yiizden olduk¢a distandii olmus vajeninin
bosaltilmasinin  6nemi tartisilamaz. Bilateral megaiireteri olan hastalarda
iireterostomilerin agilmasi kararindan 6nce vajenin bosaltilmasi 6nemlidir. Ciinkii bu
bosaltimdan sonra iireterler mesaneye kolayca drene olabilir. Bazen ¢ok dar iiretrasi
olan hastalara vezikostomi de gerekebilir. Kloakanin onarimi posterior sagittal
anorektovajinotiretroplasti (PSARVUP) olarak adlandirilir ve genellikle ii¢ aydan
sonra yapilir (4,42-43).

Kolostomi: ARM’si olan hastalarin %80-90’inda kolon ile genitoiiriner
sistem arasinda anormal bir iliski oldugu her zaman hatirlanmali ve kolostomi
uygulanmasi sirasinda proksimal ve distal uclarin tamamen ayrilmis oldugundan
emin olunmalidir (4,42-44,46).Sol alt kadrana agilan inen kolon kolostomisi ARM
tedavisi i¢in uygundur. Bu tiir diversiyon agilimi sirasinda miikoz fistiiliin ilerisinde
yeterli uzunlukta distal sigmoid kolon birakildigindan emin olunmalidir. Bu rektal
pull-through ameliyatina da yardimci olacaktir. En sik yapilan hata ¢ok distalden
kolostomi uygulamasidir. Birgok cerrah transvers kolon kolostomisini tercih
etmektedir. Bununla birlikte inen kolondan kolostomi uygulanmasi, ¢ikan ve
transvers kolondan kolostomi uygulanmasina gore daha avantajlidir. Distal kolonun
mekanik olarak hazirlanmasi digerlerine gore daha kolaydir. Fistiilden kolona idrar
kacisinin olmasi ¢ok da seyrek degildir. Transvers kolon kolostomisinde idrar kolon

iginde kalir ve emilir. Bu da metabolik asidoz insidansini artirir (4,42-43).

Anal onmarmm: Tim ARM’lere posterosagittal yaklasilabilir. Ek olarak
kloakast olan hastalarin yaklasik %40’mmda bu onarimi tamamlamak i¢in
laparotomiye gereksinim duyulabilir. Tiim erkek hastalarin yaklagik %10’u ¢ok

yiiksek rektumu mobilize etmek i¢in laparotomiye gereksinim duyabilir (44,46).

Posterosagittal yaklasimin temelinde her iki kalcanin arasinda orta hatta
miimkiin olabildigince yakin bir insizyon yapmak yatar (44,46). Sfinkter
mekanizmasi bir elektrik stimulator araciligiyla orta hatta ayrilir, kas kasilmasi orta
hatta en yakin olmak icin bir rehberdir. Pelvisi yiikseltilmis bir sekilde hastaya prone

pozisyonu verilir. Insizyon yeri opere edilcek malformasyonun yiiksekligi ve tipine
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baghdir. Sfinkter mekanizmasi elektriksel olarak ayrilir, rektum perineye ulasacak
sekilde mobilize edilir ve sfinkter smirlar1 iginde sabitlenir (44,46). Tim bu
manevralar direkt gozle goriilerek yapilir. Anatomik yapilarin korunmasi agisindan
posterosagittal yaklasim teknik olarak yeterli distal kolostogram olmadan

uygulanmamalidir. Bu rektum ve fistiiliin belirlenmesi i¢in en iyi tetkiktir.

ARM’ler onarim tetkiklerinin temelinde bagirsak kontroliiniin saglanmasinda
kilit yap1 olarak diisiliniilen puborektal kasin korunmasi yatmaktadir. Posterosagittal
yaklagim kas yapilarinin tam ayrilmasi sonucu olusabilecek hasarlardan kacinmay1

saglayabilir (4,42-49).

Tiim ARM’ler posterosagittal yaklasimla laparotomili veya laparotomisiz
olarak onarilabilir. Insizyonun biiyiikliigii defekte bagh olarak degisir. Hasta prone
pozisyona alinarak pelvis kaldirilir. Her iki tarafta esit miktarda kas birakacak
sekilde bir elektrik stimiilator yardimiyla orta hatta olabildigince yakin bir insizyon
olusturulur. Insizyon genellikle sakrumun orta kismindan baslar ve eksternal
sfinkterin merkezine dogru uzanir. Persistan kloaka olgularinda insizyon tek perineal
acikliga kadar devam ettirilir. Vestibiilar fistlil gibi defektler i¢in daha kiigiik
insizyonlar (sinirli PSARP) yeterlidir. Bu yaklagimin mantiginda orta hatta dnemli
sinir ve damar yapilarinin bulunmamasi yatmaktadir. Algak tipteki defektler icinde

kiiciik bir posterosagittal insizyon (minimal PSARP) yeterlidir (4,42-43).

Posterosagittal yaklagimin bir parcasi olarak istemli ¢izgili kas yapilari
boliinmek yerine ayrilir. Posterosagittal agiklik vas deferens, ektopik {ireterler,
prostatik doku, iiretra ve seminal vezikiiller gibi 6nemli yapilara verilebilecek hasari
en aza indirir. Bu yontemin en Onemli kismi rektumun iirogenital yapilardan
ayrilmasidir. Erkeklerdeki defektlerin yaklasik %901 karn1 agmadan posterosagittal
olarak onarilabilir (4,42-43) (Sekil 4).

28



ANOREKTAL MALFORMASYONLU ERKEK YENIiDOGAN

!

Perineal inspeksiyon ve idrar analizi

/ (24 saat sonra) \

Klinik kanit Stipheli
/ (%90) \ (%10)
Perineal fistiil “Diiz perine”idrarda
“Bavul sap1 bulgusu” mekonvum Prone

Orta hatta fistiil

Anal stenoz / \

Deri-bagirsak mesafesi Deri-bagirsak mesafesi

/ " <hem

KOLOSTOMI

4-8 hafta arast

PSARP KOLOSTOMISiZ
MINIMAL PSARP

KOLOSTOMISiz
MINIMAL PSARP

Sekil 4. Erkeklerde Defektlere Gére Onarim

2.3.8. YiiksekTip Malformasyonlar

Yiiksektip malformasyonu olan hastalarda fistiilin EAS smirlar1 igerisine

yerlestirilmesini miimkiin kilabilecek minimal mobilizasyon gerekebilir (4,44,46).

Rektoiiretral fistiiller: Foley kateter tiretraya yerlestirilir. Bu kateter %25

olasilikla mesane yerine rektuma gider. Bu durumda iki alternatif vardir. Birincisi

“kilavuz” kullanmak. ikincisi ise ameliyat sirasinda direkt goriilerek yerlestirmektir.

Eksternal sfinkterin parasagittal lifleri ince uglu koter kullanilarak bdliiniir.
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Parasagittal lifler orta hattin her iki tarafinda hemen derinin altinda yer alir. Anal
“dimple”a posterior ve anterior olarak uzanir. Kas kompleksi lifleri levator
mekanizmadan anal “dimple” bolgesindeki deriye dogru uzanan istemli kas
yapilarindan olusur. Kas kompleksi lifleri parasagittal liflere dik olarak uzanir. Bu
kas kompleksi liflerinin ¢aprazlanmasi yeni aniisiin anterior ve posterior sinirlarini
olusturur. Bu sinirlar bir elektrik stimiilatorii kullanilarak daha net olarak goriilebilir.
Levator kaslar insizyonun altinda uzanir. Malformasyon ne kadar yiiksek ise levator
kaslar o kadar derinde bulunur. Levator lifler deri insizyonuna paralel uzanir. Levator
ve kas kompleksi birbiriyle devamlilik gosterir. Tiim kas dokular1 ayrildiktan sonra
rektum  goriiliir. Rektotiretrobulbar  fistiil olgularinda bagirsak  belirgindir.
Rektoprostatik fistiillerde ise rektum daha zor goériiliir. Rektovezikal fistiillerde bu

yaklasim ile rektum goriilemez.

Rektoiiretral fistiillerde orta hattin her iki tarafina posterior rektal duvara ipek
siitiirler konur. Rektum orta hatta acilir. Insizyon fistiil bolgesine kadar orta hatta
devam ettirilir. Gegici ipek siitlirler acilan posterior rektal duvarin koselerine
yerlestirilir. Anterior rektal duvar fistiiliin hemen {iizerinde ince bir yapidir. Bu
yiizden rektumla {iretra arasinda net bir ayrim yoktur ve boylece bu ortak duvarda bir
ayrim olusturulmalidir. Bunun i¢in fistiiliin hemen iizerinde rektal mukozaya 6-0
ipek ile aski siitiirleri yerlestirilir. Daha sonra rektum tretradan ayrilir ve fistiil
bolgesinin yaklasik 5-10 mm’si i¢in bir submukozal diizlem olusturulur. Rektum ve
tretra arasindaki ortak duvar orta hatta olduk¢a incedir. Rektum tamamen
ayrildiginda ¢evresel bir perirektal disseksiyon uygulanir. Bdylelikle perineye
ulagmak i¢in yeterli rektal uzunluk olusturulmus olur. Bulbdz iiretra fistiillerinde
disseksiyon kismen daha kisadir. Prostatik iiretral fistiillerde disseksiyon daha
belirgindir. Rektal duvarlar tek tek absorbe siitiirlerle iki tabaka halinde onarilir.
Anterior rektal duvar siklikla rektum ile tiretra ayrildig sirada hasar goriir. Bu duvari
onarmak i¢in her iki diiz kas tabakasi tek tek 5-0 emilebilir dikisle onarilabilir.

Uretral fistiil de bu sekilde onarilabilir. Eksternal sfinkter de onarilir. Rektum, kas
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kompleksinin sinirlart iginde levator kasinin Oniine yerlestirilir. 5-0, 4-0 emilebilir
dikislerle levator kasinin posterior kenar1 dikilir. Kas kompleksinin posterior sinir1 da

rektumun arkasinda olmalidir (4,44,46).

Rektovezikal fistiiller: Posterosagittal insizyon ile baglanir. Tiim kas yapilar
orta hattan ikiye ayrilir. Uretra agiga cikarilir. Kas kompleksi boyunca bir tiip
yerlestirilir. Insizyon kapatilir. Tiip yerinde birakilir. Hasta gevrilerek karindan
operasyona devam edilir. Rektosigmoid kolon mobilize edilir. Rektum mesane
boynundan ayrilir. Fistlilin mesane ucu tek tek emilmeyen dikislerle onarilir.
Presakral alanda tiip bulunur. Bagirsak perineye ulagabilecek kadar mobilize
edildiginden rektum kolayca tlipten gecirilir ve pelvis boyunca asagi c¢ekilir.
Anoplasti uygulanir. Eksternal sfinkterin sinirlar icerisine yerlestirilmesini miimkiin

kilabilecek minimal posterior mobilizasyon gerekebilir (4,44,46) (Sekil 5).

Fistiilsiiz anorektal agenezi: Bu ¢ocuklarda rektumun kor ucu genellikle
bulbar iiretra seviyesinde yer alir. Rektum dikkatli bir sekilde liretradan ayrilir. Geri

kalan onarmma yukarida anlatilan rektotiretral fistiil onarimi gibi devam edilir

(4,44,46) (Sekil 5).

Rektal atrezi ve stenoz: Bu olgularda posterosagittal yaklagilir. Ust rektal

pos acilir ve distal anal kanal da acilir. Ucuca anastomoz yapilir. Sonuglar

miikemmeldir (4,44,46).
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ANOREKTAL MALFORMASYONLU KIZ YENIDOGAN
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Perineal inspeksiyon ve idrar analizi
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Vajinosmi
Uriner diversiyon
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4-8 hafta l
v v
PSARP
PSARVUP PSARP KOLOSTOMISizZ

MINIMAL PSARP

Sekil 5. Kizlarda defektlere gore onarim

2.3.9. Algak Tip Malformasyonlar (kiitanéz fistiil, anal stenoz, anal

membran)

Algak tip malformasyonu olan hastalarin prognozu miikemmeldir. Basit anal
dilatasyonlar yeterli olabilir. Fistiiliin eksternal sfinkterin sinirlar1 igerisine
yerlestirilmesini miimkiin kilabilecek minimal posterior mobilizasyon gerekebilir
(4,44,46).

Vestibiilar fistiiller: Bu defekt kompleks bir defektir. 5-0 ipek dikisler
fistiiliin mukokiitandz bileskesine yerlestirilir. Defekti onarmak ic¢in kullanilan
insizyon erkeklerde kullanilan rektotiretral fistiil onarimi i¢in kullanilan insizyondan

daha kisadir. Insizyon fistiil etrafinda devam ettirilir. Rektum disseke edilir. Posterior
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disseksiyon ¢ok zor degildir. Anterior duvarin disseksiyonu en 6nemli kismi
olusturur. Rektum ve vajen ortak bir duvart paylasir. Diseksiyon tamamlandiginda
perineal bolge onarilir. Kas kompleksinin anterior uglar1 yaklastirilir. Levator kaslari
acilmadigi icin rekonstriiksiyon gerektirmez. Kas kompleksi rektum posteriorunda

onartlir ve anoplasti uygulanir (4,44,46).

Vajinal fistiiller: Bu seyrek gorillen anomalinin onarimi tamamen
posterosagittal insizyon ile yapilir. Fistiiliin lokalizasyonu ne kadar yukarida ise
rektum ile vajina arasindaki ortak duvar o kadar kisadir. Ameliyatin basamaklari
vestibiilar fistlil ile aynidir. Sadece yiiksek vajinal fistiillerde rektumun gevresel

disseksiyonu daha belirgindir (4,44,46).

ARM’li hastalarin uzun doénem sonuclarini yapilan ameliyat kadar sahip
oldugu malformasyon tipi de belirler. Definitif ameliyati ne kadar basarili olursa
olsun kotii grupta yer alan bir malformasyon s6z konusuysa ¢ocugun diski kontrolii

ile ilgili problemler beklenen bir durumdur (4,44,46).

ARM cerrahi tedavisi sonrasinda en onemli sorun olarak goriilen, sfinkter
yetersizligine bagli inkontinans hala biiylik sorun olustursa da, zaman igerisinde
gelistirilen ve uygulanan cerrahi yontemlerin sagladigi avantajlar nedeniyle
giinimiizde, kabizlik, kabizliga bagli tasma inkontinanst ve bagirsak motilite
bozukluklar1 gibi sorunlar daha 6n plana ¢ikmistir. ARM’lerin anlasilmasi ve
tedavisinde onemli gelismeler kaydedilmis olmasma karsin, ameliyat sonrasinda
kabizlik, kiilot kirlenmesi ve inkontinans gibi sorunlar hala devam etmekte
olup %30-70 oraninda goriilebilmektedir. Hastalarin yaridan fazlasi, fiziksel,
psikolojik ve sosyal sorunlara neden olan bagirsak bozukluklariyla karsilagmaktadir
(4,44,46).

2.3.10. Komplikasyonlar

Her zamanki ameliyat sonras1 komplikasyonlar bu tiir ameliyatlar sonrasi da
olusabilir. Buna ek olarak, bazi1 belirli sorunlar1 ameliyat sonrasi erken de
geligebilir.Yara enfeksiyonu meydana geldigi bilinmektedir. Enfeksiyon yaranin
sadece ylizeysel katmanlarini etkiledigi zaman, cekilen yapilarin agilmasina eslik

etmez ve derhal tedavi edilir, higbir fonksiyonel sekel meydana gelmez. Ote yandan,
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enfeksiyonciddiboyutlara ulasabilir ve idrar kagirma, darlik, kazanilmis atrezi,

tekrarlayan fistiil ve siddetli pelvik fibrozis sekelini birakabilir.

Enfeksiyon ve acilmalar kolostomisiz primer onarim yapilan hastalarda
ortaya cikabilir. Bu nedenle, erken, primer ve kolostomisiz onarimlarda kolostominin
yarar1 unutulmamalidir. Bu komplikasyonlarin kesin nedenlerinin belirlenmesi zor,
ancak fekal kontaminasyon, iskemi ve dikis hatti gerilimi gibi goriinen ana

faktorlerdir.

Rektal ve vajinal darliklar genellikle daha 6nce s6z edilen komplikasyonlara
bagli ve bagimsiz olarak da ortaya ¢ikabilir. Darliklar1 6nlemek i¢in anal dilatasyon
programi Onerilir, ancak bu manevralar sadece kiiglik, ring benzeri darliklar1 dnler.
Zor anal dilatasyon genellikle uzun dar striktiir ya da edinilmis atrezinin neden

oldugu iskemi ve ya gerginlikle ilgili biiyiik bir sorunu yansitir.

Rektal mukozal prolapsus rekonstruksiyon sonrast nadir degildir. Pena’nin
serisinde PSARP sonras1 prolapsus orant %5’ten azdir. Mukozal prolapsus PSARP
sonrasi nadirdir, ¢linkii birka¢ anahtar teknik adim vardir: (1) posterior rektal duvari
kas kompleksinin posterior kenarina asmak, (2) gerekirse dilate rektuma tapering
yapmak, (3) hafif gerilme ile anoplasti altinda anoplasti dikisleri kesildikten sonra

rektum hafifce geri cekilir, mukoza goriiliir.

ARM nedeniyle ameliyat olan erkek hastalarda 6nemli tirolojik yaralanmalar
ortaya c¢ikabilir. Posterior sagittal yaklasim ameliyat oncesi 1yi bir distal kolostogram
olmadan yapildiginda komplikasyonlarin en énemli kaynagi olur. Uretral, iireteral,

vas deferens, seminal yaralanmalar meydana gelebilir.

Posterior iiretral divertikiil riski olup rektum uglar1 peritoneal refleksiyonun
altinda biten malformasyonlarda laparoskopik yaklasim yapilir. ARM tedavisi i¢in
dogru bir teknik uygulandiginda ameliyat olan erkek hastalarda ameliyat sonrasi
norojenik mesane son derece sira disidir, sadece anormal sakrumu ve spina bifidasi

olan hastalarda olur.

Kabizlik, ARM cerrahisi sonrast en sik goriilen sekeldir. Algak tip
malformasyonlarda kabizlik daha biiyiik olasilikla gelisir. Megarektosigmoid olusup
kisir dongii gelisir ve daha ¢ok kabizlik ortaya ¢ikar. Diizeltilmeyen olmayan

kabizlik megarektosigmoide daha ¢ok yol acar. inkontinans gibi gériinen ¢ocuklarin
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kabizlig1 uygun olarak yonetilirse, hastalar kontinan haline gelir. Boyle hastalara

bazen laksatif ihtiyaclarini azaltmak icin sigmoid rezeksiyon yapilabilir.

Her tiirlii caba bu dongiiyli 6nlemek, daraltilmis ve temiz bagirsagir korumak
icin bebek dogdugu andan itibaren gosterilmelidir. Transvers kolostomi uzun
donemde siddetli megarektosigmoidi olusturabilir. Loop kolostomi distal fekal
impaksiyon, dilatasyon, sonraki kabizlik i¢in katkida bulunabilir. Kabizligin yeterli
tedavisi kolostomi kapatilmasi sonrasi hayati 6nem tasimaktadir. Bu nedenle inen

kolon distlinden diverjan kolostomi yapilmasi onerilir.

Kontinans: Pena ve ark. serisine gore ARM’de %75 oraninda iyi bagirsak
kontrolii saglamak olasidir. Calismalarma gore alcak tipli anomalili hastalarin
sonuclar1 daha iyiyken, yiiksek tipli hastalar ve spinal veya sakral problemlerin eslik
ettigi hastalarin sonuclar1 daha kotiidiir. Pena ve ark kendi serisinde ARM’li 3 yastan
biiyiik tiim hastalarin bagirsak ve idrar kontroliiniin ya spontan ya da yapay bagirsak
ve idrar kontrol programi uygulanarak saglanabildigini, cogu hastanin kendiliginden,
bazilarinin da laksatiflerin yardimi ile normal bagirsak hareketlerine sahip
olabildigini belirtmislerdir. Inkontinansi1 devam eden diger grup hastanin 24 saatlik
temiz kalmalarim1 saglamak i¢in lavmanlar kullanilan bagirsak temizligi programi
uygulanir. Bagirsak irrigasyonu, diyet ve ilaglarla cogu hastanin 24 saatlik

periodlarla temiz kalabildigi belirtilmistir (41).

Bagirsak kontrol programinda fekal inkontinans yakinmasi olan hastalar
degerlendirilerek iki gruba ayrilir: konstipasyon ve artmis motilite yakinmasi olanlar
(diare). 11k grup hastalarda kolonu bosaltmak igin katkilarla (gliserin, sabun, fosfat)
yiiksek voliimlii tuz igeren lavman gerekebilir. Bu hastalarda laksatif veya diyet
kullanilmaz. ikinci grup hastada ise konstipasyon yapan diyet ve ilaglar, diisiik
voliimlii miktarda gilinlik tuzlu lavman yapilir. Bir haftalik deneme ve yanilma
yontemi ile ayarlanan tedavilerde %95 oraninda hastalar kuru kalir. Irrigasyonlarla
yapilan bagirsak kontroliinden fayda goren hastalarda ileri donemde kalici
apendikostomi agilmasi (Malone prosediirii) faydali olabilir ve ¢ocuga bagimsizlik
saglayabilir. Bu ameliyatda karin duvari ve ¢ekum arasinda apendiksin ig¢inden
gecerek baglanti olusturulur. Apendiksin ¢evresinde ¢ekumu plike edilerek valv

mekanizmasi olusturulur, boylece ¢ekum kateterize edilebilir ancak diski ¢ikimi
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engellenir. Hastalar tuvalette oturarak kendi lavmanlarini yapabilir. Ameliyat
plikalastirma ve apendiksin disaridan az goriilmesi i¢in umblikusa baglanmasi

evrelerinden olusur. Apendiksi olmayan hastalarda ¢ekumun flebi tubiilarize

edilebilir (41).

Iyi bir sakrumu, iyi bir sfinkteri ve iyi prognozu olan ARM’li hastalarda
rektum uygun yerlestirilmediyse yeniden ameliyat yapilip, %50 civarinda hastalarda
kayda deger kontinans elde edilebilir. Erkek hastalarda iirolojik problemler seyrek
goriliir. Persistan kloakasi olan ve ortak kanali 3cm’den uzun olan kiz hastalarda
temiz aralikli kateterizasyon yapilabilir. Basarisiz olan hastalarda kalici kontinan

tiriner diversiyonlar yapilmaldir (41).

2.4 HIRSCHSPRUNG HASTALIGI

Dogumsal aganliyonik megakolon olarak da adlandirilan HH distal
bagirsakta myenterik ve submukozal pleksuslarda ganglion hiicrelerinin
bulunmamasi ile karakterize, enterik sinir sisteminin gelisimsel bir bozuklugudur
(50-52). Etkilenen distal bagirsak boliimiinde ilerleyici kasilma fonksiyonu

olmadigindan, hastalarda fonksiyonel bir intestinal tikaniklik tablosu olusur.

2.4.1. Tarihge

Ik kez 1691°de Hollandal: bir anatomist olan Frederick Ruysch bes yasinda
olen bir kiz ¢cocugunda megakolonu tanimlamistir (53,54). 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 dlen yedi ve onbir aylik iki ¢ocuk hastayr sunarak
hastaligin klasik klinik ve anatomik ozelliklerini tanimlamistir (55). 1904 yilinda
Hirschsprung on hasta daha sunarak hastaligi kolonun dogumsal genislemesi olarak
tanimlamis ve One siirdiigli asil patolojinin genislemis kolonda oldugu hipotezi yanlis
olmasina karsin hastalik kendi adiyla anilmaya baslamigtir. Spastik olan distal
kolonun fonksiyonel tikaniklik yaratigini one siiren spastik distal kolon teorisi ilk

defa 1900 yilinda Fenwick tarafindan 6ne siiriilmiis ve 1901°de distal kolonda
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ganglion hiicrelerinin olmadigini gosteren Tittel tarafindan gelistirilmistir (50-52,55).
Ancak hastaligin etiyolojisi ile ilgili karigiklik 1946°da Ehrenpreis proksimal
kolonun distal kolondaki fonksiyonel tikaniklik nedeniyle genisledigini ileri siirene
kadar ve 1948’de Whitehouse ve Kernohan tarafindan myenterik plexusta ganglion
hiicrelerinin olmadiginin kesin olarak gosterilene kadar devam etmistir (50-52,56).
HH’na yonelik ilk diizeltici cerrahi, 1948’de Swenson ve Bill tarafindan yapilmistir
(55-58). Son yillarda ortaya ¢ikan molekiiler genetikdeki gelismeler ve enterik sinir
sistemi patofizyolojisi ile ilgili yenilikler hastaligin patogenezinin daha iyi
anlagilmasina neden olmustur. Ayrica hastalik ile ilgili bilinglenmenin artmasi ile
hastalarin %90°’nina yenidogan doneminde tani konulmaya baslanmis ve diizeltici
cerrahi yontemlerin gelismesiyle hastaligin tedavisinde daha az invazif cerrahi tedavi

yontemleri kullanilmaya baslanmistir (50-52).

2.4.2. Goriilme sikhig

HH’nin goriilme siklig1 1/4400 -1/ 7000 canli dogum arasinda degismektedir.
Erkek c¢ocuklarda dort kat fazla goriilmektedir (50-52). Uzun segment hastalikta
erkek ve kizlarda goriilme sikligr esittir.HH’na sahip c¢ocuklari olan ailelerde
goriilme sikligr %6’ya ¢ikmaktadir. Uzun segment HH’na sahip bir disinin erkek
kardeslerinde %24 ve erkek ¢ocuklarinda %29 siklikla goriilmektedir (1,3,50-52).

2.4.3. Etiyoloji

Noral krest gelisen embriyoda en erken goriilen olusumlardan birisidir. Noral
krest hiicreleri olan noroblastlar, pluripotent hiicreler olup cok cesitli yonde gelisme
yetenegine sahiptirler. Bu hiicrelerden adrenal medulla hiicreleri, sempatik ve
parasempatik sistemin ndronlari ve glial hiicreleri, melanositler ve noéroendokrin
hiicreler gelisirler (50-52,59). Noral krestle ilgili sorunlardan kaynaklanan hastaliklar
cok ¢esitlidir ve degisken klinik tablolara neden olurlar. Noral krestden koken alan
dokularin  anomalilerine bagli gelisen hastaliklar norokristopatiler — olarak
adlandirilirlar (14). Norokristopatilerde kendi iglerinde sadece bir patolojik durum

varsa basit ve birden fazla patoloji varsa karmasik noérokristopatiler olarak ikiye
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ayrilirlar (51,59-61). Bilinen norokristopatiler Tablo 1’de smiflandirilmigtir. HH

basit bir norokristopati olarak tanimlanmaktadir (50,51).

Tablo 1. Norokristopatilerin siniflandirilmasi

Basit Norokristopatiler
Non-neoplastik
Hirschsprung hastaligi
Albinizm
Mandibulofasiyal distozis
Otosephali
Konjenital santral hipoventilasyon sendromu
Neoplastik
Noroblastom
Feokromositoma
Meduller tiroid karsinomu
Non kromaffin paragangliyoma
Karsinoid tiimérler
Karmagik Norokristopatiler
Norofibromatozis
Multiple Endokrin Neoplazi Tip 1, Tip 2A, Tip 2B
Norokutan6z melonozis
Ailesel noroblastom+ HH
Haddad sendromu (Konjenital santral hipoventilasyon+HH)

Shah-Waardenburg sendromu (Waadenburg sendromu +HH)

Enterik sinir sisteminin ganglion hiicreleri noral kresten koken alirlar ve noral
kresten bagirsaklara goc¢ ederler (60-62). Normalde ndroblastlar ince bagirsaklarda
embriyoner yasamin 7. haftasinda toplanir ve 12. haftada rektuma ulasirlar (50-
52,60). Bu hiicreler oOncelikle Auerbach myenterik daha sonrada Meissner
submukozal plexuslarina go¢ ederler. Noral krest hiicrelerinin distale gociiniin
durmast sonucu HH nin olustugu diisiiniilmektedir. Aganglionik segmentin uzunlugu

ganglion hiicre gé¢iiniin duraklama zamanina gore degisir (50,51,59-62).
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Ikinci bir teoriye gére noral krest hiicreleri hedeflerine ulasir ancak gevrenin
uygunsuz kosullarindan dolayr sayica g¢ogalamaz, differansiye olamaz ve sag
kalamazlar (1-3). Fibronektin, laminin ve hyaluronik asit noral hiicrelerin gelisimini,
gOcilinii ve bagirsak duvarina yerlesmelerini Kolaylastiran glikoproteinlerdir (1-
3,10,15). Bagirsak duvarinda bazal membrandan kas tabakasina uzanan bir agsi yapi
olustururlar (15). Noral krest hiicrelerinin bu yapiy1 kullanarak bagirsak duvarina
yerlestikleri diistiniilmektedir (1-3,11,13,15). HH aganglionik bagirsaklarinda bu
proteinlerin anormal dagilimi gosterilmistir. Ayrica bu hastalarda aganglionik diiz
kas lifleri ile sinir hiicreleri arasinda anormal hiicresel baglantilarin varlig
bulunmustur (15-16). Deneysel olarak aganglionik bagirsaktan alinan diiz kas hiicre
kiiltirine, ganglion hiicreleri eklendiginde bunlarin kas hiicrelerine tutunamadigi
gosterilmistir  (16). Bu bulgu aganliyonik bagirsakta noral hiicre adezyon
molekiillerinin (NCAM) normalden farkli oldugu ve nérotropin gibi nérotropik

faktorlerin bulunmadiginin ortaya konulmasiyla desteklenmistir (33,63).

Uciincii bir teoriye gore RET proto-onkogeni ndral krest hiicre gocii ve
bagirsakta yasamasi igin gereklidir. RET proto-onkogenini etkileyen genetik
mutasyonlar noral kok hiicre fonksiyonunu, gogiinii ve gelisimini bozmaktadir (1-

3,15).

2.4.4. HH’da goriilen genetik anomaliler ve hastaligin patogenezindeki

molekiiler temelleri

HH ozellikleri cinsiyet ile degiskenlik gosterebilen, etiyolojisinden birden
fazla faktoriin sorumlu oldugu bir hastaliktir (1-3,34). HH %80-90 oraninda sporadik
olarak gorilir (1-3,34). HH’da %10 aile Oykiisli vardir ve bu hastalar ¢ogunlukla
uzun segment hastaliga sahiptirler. HH bir kadmin ¢ocuklarinda hastaligin goriilme
riski 360 kat fazla iken, erkek hastalarin ¢ocuklarinda goriilme sans1 130 kat fazladir.

Down sendromlu ve diger genetik anomalilere sahip ¢ocuklarda HH daha sik goriiliir
(2,3,34).

HH’da gosterilmis genetik anomalilerasagida 6zetlenmistir.

1. RET proto-onkogeni embriyolojik yasamda, ndral krest, lirogenital

onciiler, adrenal medulla ve tiroidde postnatal yasamda ise periferik ve
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3.

santral sinir sisteminde ve endokrin sistemde etkilidir (1-3,33,35). 10.
kromozomun uzun kolunda (10q11.21) yer alir ve hiicre zarindan gegiste
onemli bir reseptor proteini olan tirozin kinazi kodlar (1-3,33,35). Tirozin
kinaz reseptorii hiicrelerin normal biiyiime ve gelismesi i¢in hayati
oneme sahiptir (1-3,33,35). Bu reseptorlere biiyiime faktorleri baglanir ve
hiicre i¢i tirozin kinazlar1 aktive ederek, hiicre biiyiime ve gelismesinde
¢ok Onemli yolaklar1 baglatirlar. RET proto-onkogeni noral krest
hiicrelerin gogli ve bagirsakta yasamalari igin gereklidir (1-3,33,35).
Sporadik HH’da % 35 ailesel olgularin ise %49°da RET geni mutasyonu
gosterilmistir. Uzun segment hastaliga sahip olgularin %76’sinda, kisa
segment hastaliga sahip hastalarin %32’sinde bu gende mutasyon vardir
(1-3,34-38,64). HH’da bu gen lojundaki delesyonlar, eklenmeler,
missense ve nonsense mutasyonlar gosterilmistir. RET mutasyonlarinin
MEN Tip IIA ve IIB’de etkili oldugu gosterilmistir. Bu nedenle HH,
MEN sendromlar1 ile beraber komplex norokristopati seklinde
goriilebilmektedir. MEN Tip IIA ile daha yiiksek oranda birliktelik
gostermektedir (1-3,34-39,64).

Glial hiicre kokenli norotropik faktor (GDNF) ilk gosterilen RET
reseptor baglayicisidir (1-3,34,39,40). GDNF reseptorii ve RET’1 igeren
karmasik bir reseptor komplexine baglanir. GDNF veya reseptorii
bulunmadiginda RET baglantili uyari olusamaz. GDNF geni 5pl3
lokalizasyonunda  yer alir ve  mutasyonlart  Hirschsprung
hastalarinin ~ %0.9,- %5’inde  gorulir (1-3,34,39-41).Beraberinde
cogunlukla RET mutasyonlarmin eslik etmesi bu mutasyonlarin tek
basina HH olusturamadigini diisiindiiriir (1-3,39-41).HH’da aganglionik
bagirsakta GDNF expresyonunun azalmis oldugunun gosterilmesi,
GDNF azligina baghh RET reseptoriiniin aktive olamamasi ve bunun

sonucu enterik noroblastlarin gogiinde duraklama oldugunu diistindiiriir
(1-3, 39-41).

Neurturin, persephin ve artemin RET reseptor komplexini olusturan diger
baglayici reseptorlerdir (1-3,34,65). Neurturin’in parasempatik ve enterik

noron gelisiminde onemli oldugu gosterilmistir. Bu reseptdr genlerine
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(19p13.3) ait mutasyonlar HH’da RET mutasyonlari ile beraber
gosterilmistir (1-3,34,65).

4. Endotelinler (EDN1, EDN2, EDN3), endotelin B reseptér (EDNRB)
kompleksine baglanan ve bu reseptorii aktive eden proteinlerdir (1-
3,65,74-76). Ozellikle EDN3 ve EDNRB, baglayicit protein sistemi
enterik sinir sisteminin gelisimi, ndral krest migrasyonu ve farklilasmasi
icin ¢ok Onemlidir. Bu reseptér kompleksi c¢alismadigi zaman o6zelikle
melanoblastlar ve enterik sinir sistemi Onciileri etkilenir (1-3,34,66-68).
Bu reseptor kompleksini kodlayan genlerdeki (13922, 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 karekterize
Waardenburg sendromuna neden olur (1-3,34,66-68). Waardenburg
sendromlu hastalarda degisken derecelerde aganglionozis goriilebilir. HH
ve Waardenburg sendromu birlikteligi Shah- Waardenburg sendromu ya
da Waardenburg 4 olarak adlandirilir. EDN3ve EDNRB genlerinde
homozigot mutasyona sahip hastalar, sendromun tiim o6zelliklerini

gosterirler (1-3,34,66-68).

5. Shah-Waardenburg sendromuna EDN3ve EDNRB mutasyonlarinin yant
sira SOX gen ailesinde yer alan, bir transkripsiyon faktoriinii kodlayan
SOX10 (22q12-13) genindeki mutasyonlar da neden olmaktadir (1-
3,34,66-68). SOX10 embriyonik gelisimin erken basamaklarinda noral
krest ve glial hiicrelerde exprese edilmektedir. SOX10 mutasyonlari
otozomal dominant kalitim gostermektedir ve hasta bireylerin
cocuklarinda hastalifin gelisme riski %50°dir. SOX10 mutasyonlarina
bagli gelisen Shah-Waardenburg sendromunda hastalarin ¢ogunlugu
uzun segment hastaliga ya da total kolonik aganglionozise sahiptirler (1-
3,34).

Yukarida bahsedilen genetik anomalilerin tam olarak nasil noral krest hiicre
gociinde duraklamaya yol actiklar1 ve fenotipik olarak HH ile sonlandiklari

bilinmemektedir. Ancak bu sonucun karmasik bir slire¢ ve birden fazla genin
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etkilesimi sonucu gelistigi diistinlilmektedir. Noral krest hiicrelerinin farklilagmalari,
gocleri ve hedef organda yasamlarmin devamliligini igeren normal gelisim
basamaklarinin her hangi bir donemindeki sorun HH’na yol agabilmektedir (1-

3,34,35).

2.4.5.Hastaligin patofizyolojik ozellikleri

Normal gastrointestinal motilitenin varligi, enterik sinir sistemi, diiz kas
lifleri ve Cajal’mm intertisyel hiicrelerinin uygun c¢alismasmna baghdir (1-3,11-
13,35,69-71). HH’da bu sistemlerin hepsinde degisken derecede anomaliler vardir
(1-3,11-13,35,69-71). Noral krest hiicreleri normalde Meissner submukozal ve
Auerbach myenterik pleksuslarinda bulunurlar ve enterik sinir sistemini olustururlar.
Enterik sinir sistemi gastrointestinal sistemin motilite, sekresyon, absorbsiyon ve kan
akimimin kontrolii fonksiyonlarim diizenler (1-3,35). Intestinal motilite intestinal diiz
kaslarin birbiriyle baglantili kasilma ve gevseme hareketlerinden olusur ve ganglion
hiicreleri tarafinda kontrol edilir. HH’da ganglion hiicrelerinin distal bagirsaktaki
submukozal ve myenterik pleksuslarda bulunmamalari, hastalik i¢in patognomonik

olan anormal bagirsak motilitesi ile sonuglanir (1-3,35).

Gastrointestinal diiz kas normalde istirahata gevseme konumunda bulunur.
Dis preganglionik kolinerjik lifler, asetilkolini mediator olarak kullanarak kasilma
icin gerekli sinyali iletirler. Dig postganglionik adrenerjik sinirler noradrenalini
mediator olarak kullanirlar ve kasilmayr inhibe ederler (1-3). Ayrica vazoaktif
intestinal peptidi (VIP) ve substance P’yi medyator olarak kullanan ve kasilmayi
inhibe eden i¢ sinir sistemi vardir. Intrinsik sinir sistemi mediyatdrleri olan VIP ve
substance P, NO kullanarak diiz kaslar iizerinde etkili olurlar (1-3,69). Bagirsak
icinde olusan bolus gerilime neden olur. Proksimal kasilir distal gevser ve bolus
hareket eder.Bu refleks intrinsik sinir sisteminin kontroliindedir (1-3,69).
Refleksinolmamasi intramural ganglion hiicrelerinin normal olmadigimni gosterir (1-

3,11-13,35,69-71).

HH’daki temel sorun enterik sinir sisteminin diiz kaslart uyaran ve inhibe
eden mekanizmalar1 arasindaki uyumsuzluk sonucu koordine kasilmalarin

yapilamamasidir. Ganglion hiicrelerinin olmamasit aganglionik barsagin dis
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adrenerjik ve kolinerjik sinir lifleriyle normalin 2-3 kat1 kadar artmis olarak innerve
edilmesiyle sonuglanir (1-3,70). Kolinerjik innervasyondaki artis aganglionik
bagirsak diiz kasmin siirekli olarak kasili kalmasina ve distal barsagin spastik
olmasina yol agar (1-3,70). Distal aganglionik bagirsaktaki spastisite sonucu olusan
fonksiyonel = tikaniklikk, © HH’nin  klinikk = semptomlarindan  sorumludur.
Elektrofizyolojik ¢alismalar HH’da ganglionik segmentteki diiz kas liflerinde
spontan aktivite varligm gosterirken, aganglionik segmentteki diiz kas liflerinin
elektriksel olarak inaktif oldugunu ortaya koymustur (70). Bu durum HH’da gériilen
bagirsak peristaltizm bozuklugunun nérojenik mekanizmalarin yani1 sira miyojenik

mekanizmalara da bagli olabilecegini gostermektedir.

Cajal’m intertisyel hiicreleri (ICH) bagirsak diiz kasinda bulunan pacemaker
hiicrelerdir. Bu hiicreler mezenkimal hiicreler olup, bagirsakta yavas dalga
aktivitesinin olusmasindan sorumludurlar (2,3,71). Enterik sinir sistemi ve diiz kas
arasindaki baglantiyr saglama fonksiyonuna sahiptirler. C-kit antikorlar1 ile farkli
boyanan iki ayri tip hiicre bulunmaktadir (2,3,71). Tip I hiicreler myenterik pleksusta
yer alarak, myenterik pleksus hiicreleri arasinda yogun bir ag olustururlar. Tip 2
hiicreler bipolar hiicreler olup barsagin longitudinal ve sirkiiler kas tabakalarinda
bulunurlar. Sinir lifleri ile yakin iligskide olup, enterik sinir sistemi uyarilarini diiz kas
hiicrelerine iletirler. Aganglionik bagirsakta her iki tip hiicrenin de yetersiz olarak
bulundugu gosterilmistir. Bu nedenle HH’da goriilen bozuk motiliteden pacemaker
uyart olusumu, yayilimi ve diizenlenmesi ile ilgili yetersizliklerin de sorumlu

olabilecegi disiiniilmektedir (71).

2.4.6.Tam

Klinik Bulgular: HH yenidogan doneminde ve bu donemden itibaren
konstipasyon sikayeti olan her ¢ocukta akla getirilmelidir. HH temel olarak 3 farkli

klinik tablo gézlenir. Bunlar;
1. Yenidogan doneminde intestinal tikaniklik tablosu
2. Kronik konstipasyon ve biiyiime ve gelisme geriligi bulgulari

3. Enterokolit tablosu
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Yenidogan doneminde intestinal tikanikhik tablosu: Hastalik yaklasik
olarak %50-90 oraninda yenidogan doneminde bulgu verir. Son 20 yildir hastalik ile
ilgili bilgi birikimi artigindan dolayr artik hastalarin % 90’nindan fazlasina
yenidogan doneminde tam1i konulmaktadir. HH hastaligt genellikle term
yenidoganlarda goriiliir. Ancak %4-6 oraninda prematiir yenidoganlarda da
bildirilmistir. Hastaligin yenidogan donemindeki klasik ortaya c¢ikis bulgusu
yenidogan bebegin yasaminin ilk 48 saati i¢inde mekonyum ¢ikarmamasidir. Normal
term bebeklerin %95°1 ilk 24 saat icinde, kalan %S5 ise ilk 48 icinde mekonyum
cikartirlar (1-3,72-74). Ancak hastalarin %6-42’inde bu 6ykii olmayabilir. Hastaligin
yenidogan donemindeki diger bulgular1 karinda distansiyon ve safrali kusmadir.
Karinda distansiyon, safrali kusma, ve mekonyum c¢ikarmama ile karakterize
yenidogan intestinal tikaniklik bulgulari olan her hastada HH’lig1 ayric1 tamida
diistiniilmelidir.Yenidoganda benzer intestinal tikaniklik bulgulari olusturan diger
nedenler ise intestinal atreziler, mekonyum ileusu, hipoplazik sol kolon sendromu ve
mekonyum tika¢ sendromudur (1-3,72). Fizik incelemede genellikle karinda
distansiyon ve rektal uyar1 sonrasinda bol miktarda patlayici tarzda diskilama
gozlenir. HH’lig1 nedeniyle yenidogan doneminde ortaya cikan 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 (1-3,72). Yenidogan doneminden beri kabizlik yakinmasi olan her
hastada HH mutlaka akla getirilmelidir. Ayrica enterokolit ataklari diistindiiren,
konstipasyon donemini izleyen bol sulu koétii kokulu, patlayici tarzda ishal dykiileri
de olabilir. Aile Oykiisii mutlaka sorulmalidir. Fizik incelemede distansiyon ile

beraber rektal dijital incelemede anal tonus artis1 hissedilebilir.

Enterokolit tablosu: Erken tani konulamayan Hirschsprung hastalari ilk defa
yiikksek ates sepsis bulgulari, bol kotii kokulu ve sulu ishal seklinde diskilamaya
ragmen karinda distansiyon ve hassasiyet ve direkt grafilerde genis tabanli hava sivi
seviyelerinin bulunmasi ile belirginlesen bir intestinal tikaniklik tablosu olusturan
enterokolit ataklar1 ile karsimiza ¢ikabilirler (1-3,72-75). Giiniimiizde tan1 yasinin

yenidogan ve siit ¢ocuklugu donemine kaymasi ile beraber enterokolit klinigi eskiye
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oranla daha nadir goriilmektedir (2,3). Ge¢miste, HH’ na bagli mortalitenin en 6nemli

nedeni kotii seyirli enterokolit ataklari idi (1-3).

2.4.7. Goriintiileme yontemleri

Goriintiileme ayakta, yatarak ve yan pozisyonda gekilen direkt grafilerle
baslar. Bu grafilerde genellikle dilate bagirsak segmentleri, kolon diizeyinde hava
svi seviyeleri ve pelvis ve rektumda gaz yoklugu ya da azlig1 ile karakterize distal
intestinal tikaniklik bulgulart mevcuttur. Cok nadir olarak HH nedeniyle intestinal
perforasyon gelisen hastalarda direkt grafilerde serbest hava goriilebilir. HH tanisi
gecikirse yenidogan bebeklerde yiiksek mortalite ve morbiditeye neden olan ince

bagirsak ve kalin bagirsak perforasyonlar gelisebilir (2,3,73).

Yenidogan bebeklerde kontrast madde ile ¢ekilen kolon grafisi HH’ n1 diger
yenidogan intestinal tikaniklik nedenlerinden ayirt etmekte yardimcidir.
Yenidoganlarda, ender olsa da 6nceden varolan ya da islem sirasinda gelisebilecek
bir perforasyon agisindan baryum yerine suda ¢ozlinen 6zellikte bir kontrast madde
kullanilmahidir. Ayrica suda ¢oziinen kontrast maddeler mekonyum tikaclarini
gidermede daha etkindirler. Osmolalitesi ¢ok yiiksek opak maddeler sivi elektrolit
bozukluklarina yol agabilecegi i¢in kullanilmamalidir. Yenidogan doneminden sonra
baryum, daha detayli goriintiileme olanagi verdiginden dolayr kullanilabilir. Kolon
grafisinden once rektal uyari, muayene ve yikamalardan kaginilmalidir. Bu islemler
dar aganglionik bagirsaktan genis ganglionik barsaga gecisi gosteren gegis zonunun
goriintiilenmesini zorlastirabilir. Aslinda mekonyum ¢ikarmayan bir yenidogana
yapilan ilk lavman mutlaka skopi altinda ve suda ¢Oziiniir opak madde ile
yapilmalidir. Ayn1 anda 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 Kkontrolli verilerek, rektumun hizla
doldurulmasindan kag¢imilmalidir. Gegis zonu erken doldurma asamasinda
goriintiilenip, rektum ya da sigmoid kolon tamamen doldugunda kaybolabilir. ilk

filimler hasta dekubitus pozisyonunda iken c¢ekilen lateral filimler olmalidir. Opak
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madde, gecis zonu goriintiilene kadar ya da tlim kolon doldurulana kadar verilmelidir
Daha sonra kateter cekilerek bosalma filmleri ¢ekilmelidir. HH klasik radyografik
goriintiisti dar spastik bir distal intestinal segment ile dilate proksimal segmentin bir
arada goriilmesidir. Kolon grafisinde ¢ap farkliliginin oldugu gec¢is bolgesinin
goriilmesi tan1 koydurucudur. Kolonda herhangi bir bolgede goriilebilmesine ragmen,
gecis zonu ¢ogunlukla rektosigmoid bolgededir. Gegis zonu goriintiilenemese de
bosalma grafilerinde ge¢ ya da az bosalma olmasi, 24 saat sonra g¢ekilen direkt
grafide halen kontrast maddenin bulunmasi da HH agisindan siiphe uyandiricidir.
Bazen distal bagirsakta 6dem spazm ve mukoza diizensizligi ile karakterize
enterokolit bulgular1 da go6zlenebilir. Klinik olarak enterokolit siiphesi olan
hastalarda perforasyon ve sepsis riski yiiksek oldugundan kolon grafisi
kontrendikedir. Ne yazik ki; biitiin hastalara kolon grafisi ile tan1 koymak miimkiin
degildir. Farkli arastirmacilara gore uygun teknikle yapilan kolon grafisinin tanisal
dogruluk orani %76-92 arasinda bulunsa da, %29 oraninda yanlis pozitiflik ve %20
oraninda yanlig negatiflik gosterebilmektedir (2,3,73). Ayrica yenidoganlarda, kisa
segment HH’nda ve tiim kolonu tutan HH’da gecis bolgesi belirgin olmayabilir.
Kolon grafisinde gegis bdlgesinin yerinin belirlenebilmesi cerrahi planlamayi ve
yaklasimi kolaylastirdigi i¢in avantajlidir. Ancak bir ¢alismada radyolojik gecis
bolgesi ile patolojik gegis bolgesi arasinda sadece %62.5 oraninda uyum oldugu

gosterilmistir (3).

2.4.7.1. Anorektal manometri

Anorektal manometri tanida kullanilan diger bir yontemdir. Bu tetkik
sirasinda ilk olarak anorektal gevseme refleksinin olusup olusmadigina bakilir.
HH’liginda rektal dolgunluk yaratildiktan sonra internal anal sfinkterde gevsemenin
olmamas1 beklenir. Ayrica dinlenme sirasinda anal sfinkter basinglari yiiksek olarak
Olctiliir. Testin tanisal dogruluk orani ile ilgili celiskili sonuglar yayimnlanmistir
(2,3,72). Baz1 yazarlara gore tanisal dogruluk oranmi yiiksek iken digerlerine gore

oldukga diisiiktiir (1-3). Degisik calismalarda yanlis negatiflik oran1 %0 -24, yanlis
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pozitiflik orani ise %0-62 arasinda bildirilmektedir (2,3,72,73). Holschneider ve ark
gore ise anorektal refleks oniki gilinden kii¢iik yenidoganlarda ve prematiir
bebeklerde tam olarak gelismemistir (2). Diger yazarlara gore ise 39 haftanin altinda

olan ve 2700gr dan diisiik agirliga sahip bebeklerde test giivenilir degildir (2,3,74).

2.4.7.2. Rektal Biyopsi

Rektal biyopsi HH tamisinda altin standarttir (1-3). Rektal biyopsi
orneklerinde ganglion hiicrelerinin bulunmamasi ve hipertrofik sinir uglarinin
gosterilmesi tan1 koydurucudur. 1959 yilinda Swenson tarafindan tanimlanan tam kat
rektal biyopsi uzun yillar tamida kullanilmasina ragmen kanama, skar dokusu
olusumu ve genel anestezi gereksinimi gibi dezavantajlara sahiptir (1-3). Hastalikta
varolan distal rektal patolojinin daha iyi anlasilmasi ve submukozal ve myenterik
pleksustaki aganglionozis diizeyinin ayni oldugunun gosterilmesinden sonra
aspirasyon yontemi ile yapilan mukoza ve submukozay: iceren, daha yiizeyel doku
alinmasina olanak veren emme rektal biyopsisi glinlimiizde en sik kullanilan yontem
haline gelmistir (1-3). Yatak basinda ya da kinikte genel anestezi gereksinimi
olmadan uygulanabilmesi ve %0,2 gibi diisiikk komplikasyon orani bu yontemin
avantajlaridir  (1-3). En Onemli dezavantaji bazen ganglion hiicrelerinin
degerlendirilebilmesi i¢in yeterli oranda submukoza icermeyen biyopsilerin
alinmasidir. Diger bir problem ise biyopsilerin normalde ganglion hiicresi igermeyen
anal bolgeye yakin alimmasidir. Dogru degerlendirme icin biyopsilerin dentate
¢izginin 2cm proksimalinden alinmasi gerekir. Emme yontemi ile yapilan rektal
biyopsinin tanisal dogruluk oranit %99,7 olarak bildirilmektedir (1-3). Ancak bazi
hastalarda histopatolojik degerlendirme tam kat rektal biyopsiye gore daha zor
olabilmektedir. Hemotoksilen eosin ile boyanan Orneklerde yeterli degerlendirme
yapilamadiginda asetilkolin esteraz boyamasi yardimcidir. HH’da asetilkolin esteraz
boyanmasinda belirgin artis gozlenmesi tanisaldir (1-3). Emme yontemi ile yapilan
rektal biyopsi ile kesin tam1 konulamayan hastalarda tam kat rektal biyopsinin

yapilmas1 gereklidir.
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Ayiricl1 tami: Ayiricr tanida akla gelmesi gereken hastaliklar asagida

belirtilmistir:

e Mekanik intestinal tikanikliklar:
o Distal ileal veya kolonik atreziler
o  Mekonyum ileusu
o  Mekonyum tikag sendromu
o  Hipoplastik sol kolon sendromu
e Fonksiyonel intestinal motilite bozukluklart:
o  Prematiirite
o  Sepsis ve elektrolit dengesizlikleri
o  Hipotiroidi
o  Fonksiyonel kabizlik
o Intestinal néral displazi
Yenidogan doneminde intestinal tikaniklik tablosu olusturan tiim mekanik ve
fonksiyonel nedenler ayirict tanida akla gelmelidir. Mekanik obstriiksiyon
nedenlerinden olan intestinal atrezilerde, rektal uyari ve lavmanlarla digkilama
olmadig1 gibi kolon grafisinde kullanilmamis kolon ya da mikrokolon goriiniimii
vardir. Ayrica direkt grafilerde daha proksimalde tikanikligi disiindiiren genis
tabanli hava s1vi seviyeleri goriiliir. HH da genellikle direkt grafide kolon diizeyinde
hava siv1 seviyeleri, Ozellikle de pelvis girisinde genis tabanli seviyeler gozlenir.
Kolon grafisinde ise total kolonik aganglionozis disinda kullanilmamis kolon
goriinimii yoktur. Yenidogan doneminde mekonyum ileusu da HH ile karisabilir.
Mekonyum ileusunda direkt grafide sag alt kadranda buzlu cam goriinimii,
¢ogunlukla hava sivi 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

oldukea giictlir. Ancak ameliyat bulgulari ile ayirt edilebilirler.

Mekonyum tika¢ sendromu daha ¢ok prematiire yenidoganlarda goriilen
kolon diizeyindeki mekonyum tikaci nedeniyle distal intestinal tikaniklik bulgularia

yol agan bir durumdur. Kolon grafisi hem tam1 koydurucu, hem de tedavi edici
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ozelliktedir. Genellikle grafi sirasinda mekonyum tikaci atilir ve tikaniklik bulgulari

diizelir.

Hipoplazik sol kolon sendromu daha ¢ok diyabetik anne bebeklerinde goriilen
ve kolon grafisinde splenik fleksuraya kadar kolonun daha ince kalibrasyonda
izlendigi, splenik fleksuradan sonra ise normal ¢apta oldugu bir durumdur. Gegis
bolgesi splenik fleksurada olan HH ile karisir. Genellikle lavmanlarla hipoplastik
kolon ¢ap1 genisler ve ek tedaviye gerek kalmaz. Hem mekonyum tika¢ sendromu
hem de hipoplastik sol kolon bulgulari olan bebeklerde altta yatan bir HH
bulunabileceginden kesin ayirici rektal biyopsi ile yapilir (1-3). Prematiire
bebeklerde distal kolon matiirasyonu yetersiz oldugundan ge¢ mekonyum ¢ikisi ve
fonksiyonel intestinal tikaniklik bulgular1 goriilebilir. Bu bebeklerde bulgular devam
ederse ya da yenidogan doneminden sonra tekrarlarsa aspirasyon biyopsisi yapmak
gerekebilir (1-3). Ayrica fonksiyonel intestinal tikaniklik bulgulari gdsteren tiim
yenidoganlar hipotiroidi agisindan arastirilmalidir. HH yenidogan déneminden sonra

en sik fonksiyonel kabizlik ile karisir.

2.4.8.Eslik Eden Anomaliler

HH ile beraber %20 oraninda eslik eden konjenital anomaliler goriiliir. Down
sendromu (Trizomi 21) HH’da %4-16’sinda goriilir (2,3). Bu hastalarda ilging
olarak enterokolit tablosu daha yiiksek oranda gelisir (2,3,65). %0,8 oraninda kolon
ve ince bagirsak atrezileri HH ile beraber goriilebilir. Intestinal atrezi onarimi sonrasi
tikaniklik bulgulart gelistiren hastalarda alta yatabilecek bir HH akla getirilmelidir.
HH 9%3,4 oraninda ARM ile beraber goriilebilir. Bunun yani sira Trizomi 18,
Currarino {iglemesi, Smitz Lemli Opitz sendromu, Ondine Curse (santral
hipoventilasyon sendromu) ve daha Once bahsedilen benzer genetik sorunlarla

seyreden norokristopati sendromlart HH ile beraber goriilebilir (2).

Total kolonik aganglionozis: HH %3-12’sinde tiim kolon aganglioniktir (1-
3,66). Bu hastalarda cerrahi tedavi daha gii¢, mortalite ve morbidite daha ytiksektir
(1-3,66). Aile hikayesi yiiksek oranda pozitiftir. Tan1 koymak bazen zor olabilir.
Cogunlukla yenidogan intestinal tikaniklik bulgularim1 gosterirler. Kolon grafisinde

dilate ince bagirsaklar, kullanilmamis kolon goriiniimii veya hepatik ve splenik
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fleksuranin yuvarlaklagsmasi sonucu kolonun soru isaretine benzer goriinlim almasi
goriilebilir (2,76). Ancak radyolojik c¢aligmalar hastalarin sadece %Z20-30’unda
tanisaldir (1-3,76). Tan1 genelde intestinal tikaniklik nedeniyle yapilan laparotomi
sirasinda konulur. Appendiksin frozen incelemesi tanisaldir ve ameliyat siiresini
kisaltabilir. Dehidratasyon, elektrolit dengesizlikleri, sepsis, biiylime gelisme geriligi
gibi komplikasyonlar daha yiiksek oranda goriiliir (2,76). Tedavi oncelikle iyi ¢alisan
bir ileostomi agilmasi ile baslar. Siv1 elektrolit dengesizlikleri diizeltilir, gerekirse

total parenteral beslenme baslanir. Diizeltici ameliyatlar daha ileri yaslarda yapilir.

2.4.9. Tedavi

HH’da tedavi cerrahidir. Cerrahi tedavinin amaci aganglionik bagirsak
segmentinin ¢ikarilmasi ve anal sfinkter fonksiyonu korunarak gastrointestinal
sistemin aniise kadar ganglionik bagirsak ile devamliliginin saglanmasidir. HH igin
ilk diizeltici ameliyatin Swenson ve Bill tarafindan tarif edilmesinden gliniimiize
kadar gecen siirede, hastalarin biiylik ¢ogunluguna yenidogan doneminde tani
konulmasinin etkisiyle ve diizeltici cerrahi yontemlerin gelismesiyle hastaligin
tedavisinde daha az invazif cerrahi tedavi yontemleri kullanilmaya baslanmistir (1-
3,8,9,77,78). Gecmiste HH tanis1 alan hastalara ilk yapilan girisim kolostomi
uygulamasiydi. Bunun nedeni hastalarin ¢ogunlugunun ge¢ tani almasi ve diizeltici
ameliyattan Once ¢ok dilate olmus ganglionik kolonun bosaltilmasi ve ¢apinin
kiigtiltiilmesinin  gerekli olmast idi. Ayrica kolostomi varken yapilan anal
anastomozlar sonrasinda; kagak, darlik ve sfinkter hasari gibi komplikasyonlarin

daha az oranda gelisecegine inanilmakta idi.

Yenidogan doneminde getirilen ¢ocuklarda ise diizeltici ameliyatin, hasta 10
kilo oldugu zaman yapilmasimin anal sfinkter yapilarinin korunmasi i¢in gerekli
oldugu ve kolostomisiz yenidogan bebeklerin enterokolitten kaybedilme risklerinin
yiiksek oldugu inanislar1 nedeniyle, bu hastalarda da yaklasim oncelikle kolostomi
uygulamak ve diizeltici ameliyati daha sonra yapmak yoniinde idi (1-3,78). Uzun
yillar boyunca diizeltici ameliyat Oncesi sag iist transvers kolostomi acilip,
ameliyattan birka¢ ay sonra kapatilarak ii¢ asamali diizeltici ameliyat yapildi. Az da

olsa halen giinlimiizde bu yaklasimi benimseyen merkezler bulunmaktadir. Daha
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sonralar1 gecis zonun hemen proksimalinden kolostomi agip diizeltici ameliyat
sirasinda kolostomiyi asagiya ¢ekme yaklagimi ile diizeltici islemler bazi1 merkezler
tarafindan iki asamaya indirildi (1-3,77). HH’nin tedavisinde diizeltici ameliyat
olarak uzun yillar boyunca farkli teknikleri igeren Duhamel, Swenson ve Soave pull-
through ameliyatlart uygulandi (1-3,77). Duhamel ameliyatinda aganglionik
rektumun pelvik refleksiyona kadar olan kismi korunurken ganglionik bagirsak
retrorektal bir tiinelden gegirilip 6ndeki aganglionik rektum ile arasinda rektokolik
bir anastomoz yapilmaktadir ve ortak duvar lineer bir stapler yardimi ile ortadan
kaldirtlip 6n tarafi ganglionik arka tarafi aganliyonik bir rektal pos olusturulur.
Swenson tekniginde aganglionik rektum 6nde iki cm arkada bir cm kalacak sekilde
tama yakin rezeke edilerek ganglionik kolon ile aniis arasinda anastomoz yapilir.
Soave pull through ameliyatinda ise aganglionik rektumun sadece mukozasi
soyularak ¢ikartilir. Muskuler kilif i¢inden ganglionik bagirsak c¢ekilerek anal

anastomoz yapilir. Kalan aganglionik rektal kilif arkadan uzunlamasina agilir.

HH’nin cerrahi tedavisindeki en onemli gelismeler Soave ameliyatinin daha
az invazif hale getirilmesi ile olmustur. Yillar i¢inde karin i¢inden yapilan ameliyat,
sadece transanal yolla laparotomi yapilmadan yapilir hale gelmistir. ilk kez 1980
yillinda yenidoganlarda Soave ameliyatinin kolostomisiz tek asamal1 yapilabilecegi
ortaya konmus ve bu yaklasim bir cok merkez tarafindan benimsenmistir. Tek
asamali ameliyatin iki ya da ili¢ asamali ameliyata gore daha yiiksek oranda
komplikasyona sahip olmadigi gosterilmistir (2,3,77). Aganliyonik rektumun
mukozasinin abdomen yerine transanal yolla diseksiyonu, Rintala ve Lindahl
tarafindan kolon mobilizasyonu igin laparotomi ile birlestirilerek uygulanmistir (2).
Daha sonra Georgeson aganglionik rektum mukozasini transanal yolla disseke edilip,
kolonun mobilizasyonunun laparoskopik olarak yapilabilecegini gostererek islemi
daha az invazif hale getirmistir (78). Bundan sonra De La Torre-Mondragon ve
arkadaglar1 gegis zonu rektosigmoid bolgeye sinirli vakalarda kolon mobilizasyonu
dahil ameliyatin biitiin agsamalarinin transanal yolla yapilabilecegini gostermislerdir
(79). Giiniimiizde laparoskopik yardimli veya sadece transanal endorektal pull-
through ameliyati HH’nin tedavisinde en ¢ok kullanilan yontem haline gelmistir
(2,3,77,78). Transanal endorektal pull-through ameliyati yenidogan déneminde

rahatlikla uygulanmasi, erken beslenme, kisa hastanede kalis siiresi ve ¢ok daha iyi
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kozmetik sonuglar gibi istiinliiklere sahiptir. Ancak ameliyatin kontinans ile ilgili

ge¢ donem sonuglart heniiz bilinmemektedir (2).

Cerrahi tedavi Oncesi hastalarin uygun sekilde ameliyata hazirlanmasi ¢ok
onemlidir. Yenidogan donemindeki hastalarda rektal yikama ve uyarilarla tikaniklik
giderilebiliyorsa ve hastalar agizdan beslenmeyi tolere ediyorlarsa diizeltici ameliyat
icin kolostomi yapmadan bebek 10-15 giinliik olana kadar beklenebilir. Ancak
enterokolitli hastalar intravendz s1v1 tedavisi ve antibiyotiklerin yani sira rektal uyari
ve tiip uygulanmasi, lavmanlar ve gerekirse kolostomi yapilarak tedavi edilmelidirler.
Konservatif tedaviye yanitsiz enterokolitli hastalarda beklemeden kolostomi agilmasi
cok oOnemlidir, aksi takdirde enterokolitten hasta kaybedilebilir. Bu nedenle
yenidogan doneminde hastanin kolostomisiz tedavi edilip edilemeyecegi kararini
dogru olarak vermek gerekir. Genellikle uzun segment hastaliga sahip
yenidoganlarda kolostomi yapmak gerekir. Ayrica dehidrate ve sepsisteki hastalar

intravendz uygun siv1 tedavisi ve antibiyotik tedavisi uygulanmalidir.

Yine ge¢ donemde basvuran ve ganglionik kolonun c¢ok dilate oldugu

hastalarda da kolostomi yapmak gerekebilir

2.4.10. Komplikasyonlar
2.4.10.1. Erken donem komplikasyonlar

Laparotomi ile yapilan diizeltici ameliyatlar sonras: erken donemde %8-13
oraninda intestinal tikaniklik, %10-20 arasinda yara enfeksiyonu goriilebilir. %2
oraninda anorektal anastomoz ayrilmasi veya anastomozdan kacak %10-20 oraninda

dilatasyonlarla kolaylikla giderilen erken anal darlik goriilebilir (2).

2.4.10.2. Ge¢ donem komplikasyonlar

En sik goriilengeg donem komplikasyonlar1 konstipasyon, tekrarlayan
enterokolit ataklari ve inkontinanstir. Intestinal tikamiklik, impotans gibi diger

komplikasyonlar nadiren goriliir (1-3,80,81).
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Hastalarin biiyiik cogunlugunda ¢ok iyi diizeyde anal kontinans saglanmasina
ragmen degisik serilerde %3-8 oraninda fekal inkontinans bildirilmektedir.
Inkontinans genellikle mental retarde ve Down sendromlu hastalarda gériilmektedir.
Hastalarin ¢ogunlugunda yas ilerledik¢e semptomlar diizelmektedir. Anal manometri
bulgular1 arasinda fark olmasa da transanal endorektal pull-through yapilan
hastalarda laparotomi ile yapilan diger diizeltici ameliyatlara gore daha yiiksek
oranda fekal inkontinans goriildigii ile ilgili kuskular bulunmaktadir (1-3,80,81).

Kesin yargi i¢in daha uzun donem sonugclara ihtiyag¢ vardir.

Konstipasyon HH’nda diizeltici ameliyat sonrast en sik goriilen
komplikasyondur. Hastalarin ¢ogunlugu normal digkilama sikligina sahip olsa da

degisik serilerde %6-30 arasinda konstipasyon bildirilmektedir (1-3,77,80,81).

Diizeltici ameliyat sonrasi enterokolit ataklar farkli serilerde %2-40 arasinda
bildirilmektedir. Genellikle diizeltici ameliyat sonrasi ilk iki yil iginde gériilmektedir.
Cogunlukla internal anal sfinkter spazmina bagli olusmaktadir. Hastalar rektal
irrigasyonlardan, dilatasyonlardan fayda gormekte yasla enterokolit ataklarinin
sikligt azalmaktadir (1-3,77,80,81). Nadiren posterior myektomi yapilmasi
gerekmektedir.

2.5.FEKAL iINKONTINANS
2.5.1. Tanim ve Epidemiyoloji

Fekal inkontinans son bir ay icerisinde iki defadan fazla olmak kaydiyla uy-
gunsuz yer ve zamanda istem dis1 gaita ¢ikarilmasi seklinde tanimlanir (1,65). Anal
kontinans intakt duyu ve motor innervasyon ile anatomik olarak intakt sfinkter
kompleksi ve pelvik taban fonksiyonu gerektirir.Kontinans fizyolojisi i¢in mutlak
olan bu néromuskiiler faktorlerin bir ya da bir kaginin fonksiyonel ve/veya yapisal
bozuklugu degisik derecelerde inkontinans ile sonuglanir.Minor fekal inkontinans,
gaz ya da sekilsiz gaita kagirilmasi anlamindadir ve daha kolay tedavi edilebilen bir
tablodur.Major inkontinans ise sekilli gaitanin tutulamamasi s6z konusudur ve pelvik

taban kaslarinda ciddi anatomik ve/veya innervasyon defektinin sonucudur (1,35,65).
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2.5.2. Etiyoloji ve Patofizyoloji

Fekal inkontinanas etyolojisinde yer alan unsurlar; idiopatik, travmatik,
norolojik ve konjenital gruplar olarak irdelenir. Eriskinde idiopatik, norojenik ve

travmatik inkontinans 6n planda iken ¢ocuklarda ARM ve spinal kanal anomalileri

on plandadir (1,35,65).

Idiopatik inkontinans: Pudendal ve sakral sinirlerde olusan gerilme tipi hasar
sonucu pelvik taban kaslarmin denervasyonu sonucu gelisir. Periferal bir sinirin,
orijinal uzunlugunun %]12'sinden fazla gerilip uzamas: halinde gerilme tipi hasar
(stretch injury) gelistigi saptanmustir (1,2,64). Kronik konstipasyonda pudendal
sinirin %20'ye varan oranda gerilip uzadigi bilinmektedir. Dolayisiyla, bu hasta
grubunda gross anatomik bir kas veya sinir defekti olmamasma karsin, pudendal
sinirdeki fonksiyonel hasar sonucu fekal inkontinans gelisebilir. Tanisal
calismalarda; anal ultrasonografidle EAS ve IAS anatomik olarak normal
goriinimdedir. Anorektal manometride anal dinlenme basincit ve O6zellikle sikma

basinci azalmigtir. Anorektal duyuda da anormal degerler olabilir (39,64).

Travmatik inkontinans: Pelvik taban kaslarina yonelik travmalara bagldir.
EAS ve IAS'de anatomik defektler gelisebilir. Cocuklarda goriilen travmalar delici
pelvis travmalari, anorektal bolge cerrahisi, perianal fistiil ve transanal pull- through
ameliyatlar1 sirasinda IAS ve EAS hasarlanmasi sayilabilir (1,2,64). Anal
ultrasonografi ve manyetik rezonans inceleme ile IAS ve EAS defektleri
tamimlanabilir. Anal manometri de IAS veya EAS'da defekt olmasina bagl olarak

dinlenme ve/veya sitkma basing degerleri azalmistir (39,40,64).

Konjenital nedenlere ikincil inkontinans: ARM’ler aganglionik megakolon,
spina bifida, myelomeningosel, meningosel gibi kongenital malformasyonlar fekal
inkontinansa sebep olabilirler. ARM’de posterior sagital ya da perineal yaklagimla
olusturulan yapay aniis, dogal sfinkter mekanizmasindan yoksundur ve zamanla
kismi bir adaptasyona karsin oOzellikle yiiksek tip ARM’li hastalarda hem
innervasyon hem de kas kompleksinin gelismemis olmasi nedeniyle ciddi

inkontinans riski vardir (1-4).

Ndrolojik inkontinans (ya da nérolojik nedenlere ikincil fekal inkontinans):

Lokal, spinal veya serebral diizeyde noérolojik nedenlere bagli olabilir. Lokal
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ndrolojik nedenler igerisinde; laksatifler, fenotiazin ve antikolinerjik ajanlarin uzun
stireli kullanilmalar1 sonucu myenterik pleksusta toksik harabiyet gelismesi sa-
yilabilir (1,2). Bu toksik harabiyet, gevsek bir sfinkter ve anormal anorektal
refleksler ile inkontinansa yol acar. Spinal kordda asag1 seviyede yaralanmalar, asagi
motor tip lezyon tablosu ile karakterli bir tabloda anorektumun somatik afferent ve
efferent yollarin1 bloke eder ve bosalma otonom ve tam inkontinans sekilde
gergeklesir. Pelvik yaralanmalar ve pelvisin metastatik tutulumlarinda da benzer bir
tablo ortaya ¢ikabilir. Spinal kordun suprasakral lezyonlarinda ise (yukar1 motor tip
lezyon), refleks kolon olusur ve duyu yokluguna karsin refleks ve tam bir bosalma

gergeklesir (1,2).

Fekal inkontinans patofizyolojisi, anorektal fizyolojinin major komponentleri
olan pelvik taban kaslarinda ve/veya bu kaslarin innervasyonunda olusan defektler
ile aciklanabilir. Normal fizyolojide yer alan noromuskiiler faktorlerden bir veya
birkaginin yukarida Ozetlenen etiyolojik gruplar c¢ergevesinde yapisal ya da
fonksiyonel defektler, farkli tipte ve ciddiyette fekal inkontinans ile

sonuclanmaktadir.

2.5.3. Fekal Inkontinans1 Degerlendirmede Kullamlan Yéntemler
2.5.3.1. Kolon Geg¢is Zamaninin Hesaplanmasi

Kolon pasaji, indigo carmin, aktif komiir, baryum, radyoizotoplar,
mikrotelemetri {initeleri gibi metodlarla incelenebilir. Incelemeye alinan hasta
normal diyet ve giinliik yasantisi iginde olmal1 ve laksatif kullanmamalidir. Kolon
iceriginin pasaji en sik radyoopak belirte¢ caligmasi ile incelenmektedir. Belirtegler
hazir olarak satin alinabilecegi gibi 16F radyoopak nazogastrik sondadan degisik
sekillerde kesilerek bir jelatin kapsiil igine yerlestirilip hazirlanabilir. Birinci giin
yirmi adet radyoopak belirte¢ yutularak giinliik direkt batin grafisi ¢ekilir. Normal
olarak markerlar dort saatte kolona girer. Saglikli kisilerde markarlarin 72 saatte
kolonu terkettigi saptanmis ve bunun iizerindeki transit siireleri anormal olarak kabul
edilmektedir. Agir konstipasyonda on giin sonra bile belirtecler tam olarak

bosalmayabilir. Ortalama kolon transiti (OKT): 1.2 (ni+n2+ns.xn;) formiili ile

55



hesaplanabilir. Burada n : her grafideki marker sayisini ve j : c¢ekilen toplam grafi

sayisini gosterir. Toplam kolon transit zamani erkekte 31, kadinda 39 saattir.

2.5.3.2. Radyoizotop Sintigrafisi

Belirte¢ c¢aligmasina alternatif olarak gama 11 yayan radyoizotoplar
kullanilmistir. Izotop &nceleri nazogekal tiip yoluyla veya kolonoskop ile ¢ekuma
yerlestirilirken daha sonra terminal ileumda agilan seliiloza baglanmis iyot 131 ve
indium 111 igeren kapsiiller, kullanilmistir (65,66). Kolonda segmentlerinde transit,

sag kolon, sol kolon ve rektosigmoidde kalan izotop yiizdesi Ol¢iilerek hesaplanir.

2.5.3.3. Anal Manometri

Manometri ile anal kanal uzunlugu, motilitesi ve basinglar1 gosterilir. Anal

manometri teknikleri asagida yer almaktadir (37-41).

1. Kapiller perfiizyon teknigi: En sik kullanilan tekniktir. Iginden devamli
su perflizyonu (0,3 ml/dakika) yapilan dort kanalli (3,6 mm.lik balonsuz
ve 4,8 mm.lik dis ¢ap1 olan balonlu) polivinil silindirik kateter ile durarak
pull-through teknigi veya belirli bir hizda devamli ¢ekerek (motorlu
cekici kol ile) istirahatte ve istemli maksimum sikma basinci Slgiiliir.
Kateterin ucunda 150 ml kapasiteli bir balon ve bundan 10 cm geride
90°’lik agilarda konsantrik olarak cepecevre yerlestirilmis dort adet
transducer bulunmaktadir. Olgiim delikleri birkag cm iceri girecek
sekilde kateter rektuma sokulur, Imm/sn hizla geri cekilerek 1mm/sn
hizda ger¢ek zamanl kayit yapilir. Boylelikle anal kanal uzunlugu da
hesaplanmis olur. Olgiimler kilo Paskal birimi ile ifade edilir.
Anokutandz refleks ve rektoanal inhibitdr refleksler de belirlenir. Su
perfiizyon sistemlerinin kateter etrafinda yapay bir bosluk olusturup
teknik artefakta yol agarak hata payr tasidigi One siirtilmiistiir. Su
perfiizyon hiz1 arttirilarak yapay bosluk ve basing bir noktaya kadar artar,
buna ‘erisim basinct’ ad1 verilir. Asil dl¢iimler bu diizeyde yapilir ve su

kacag1 baslayinca istemsiz kontraksiyonlar olusabilir. Anal sfinkter
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basitge yiiksek basing bolgesi olmak yerine bir akima karsi direng
bolgesidir (37-41).

2. Mikrobalon probe ile yapilan kapal teknik: Mikrobalon sisteminde ise
dort kanalli ve li¢ balonlu problar kullaniimaktadir. Balonlardan biri
rektumda, biri EAS iizerinde, digeri de IAS iizerinde basing &lgiimii
yapar (37-41). Basit bir sistem oldugundan anal kanala sokulduktan sonra
hareket ettirilmesi gerekmez. Baslangigta “spontan relaksasyon”
nedeniyle istirahat basinci birkac¢ dakika diisiik bulunabilir. Anal kanalin
bir bolgesinde dl¢lim yapilabildiginden ve balonun kendi kompliyansi ve

distorsiyonu dl¢iimleri etkileyebilir.

3. Mikrotransducer teknigi: Perflizyon sistemi yoktur ve 3-4 basin¢ kanali
vardir. Daha fizyolojik oturma pozisyonunda 6l¢iim yapilabilir. Pahali ve

kolay kirilmalarina karsin gelecekte diger metodlarin yerini alabilir (37-
41).

4. Cift balon teknigi: Dar bir metal silindire takilan ¢ift bogumlu balon ile
internal ve eksternal sfinkter basinglari, silindirin iginden gecirilen

tiglincii balon ise rektum basincini ayr1 ayr1 kaydeder (37-41).

Hangi metodun uygulandigindan ziyade dikkatli bir standardizasyon,
rektumun bos olmasi ve her ¢alisma Oncesi kalibrasyon onem tasir. Normalde anal
kanal istirahat basinci 40-70 mmHg, maksimum sikma basinct 80-140 mmHg’ dir
(ortalama iki misli) (37-41).Cocuklarda ise anal kanal istirahat basinct 30-50mmHg
ve maksimum sikma basinct 60-100 mmHg arasidir (41). Istirahatte anal kanalin
distalinde IAS liflerinin yogunlasti§1 bolgede yiiksek basing alami olusur. Diisiik
istirahat basinci, IAS hasarlanmasi olan durumlarda yiiksek tip ARM’de gozlenir.
Yiiksek basinglar ise anal fisslir ve kisa segmentli HH’da bulunur. Anal kanalin
ortalama uzunlugu 3 cm’dir. Istirahatte, yavas dalgalar (5-25 mIHO amplitiit ve 6-
20/dk frekansta) anal kanal igerigini geri iter ve ¢ok yavas dalgalar (30-100 mIH20
amplitiit ve < 3/dk frekansta) teknik hata, lavman, fissiir, hemoroid, kabizlik, irritabl
kolonda gibi patolojik kosullarda ortaya c¢ikar. Intermediate dalgalar (4-8/dk)
seyrektir ve norojenik fekal inkontinansli hastalarda ve ileoanalanastomozlu

hastalarda goriliir. “Spontan kontraksiyonlar’da anorektal agri, anksicte ve
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anismusta goriilebilir. Ornegin tikayic1 defekasyon nedeni olarak internal sfinkter
hipertrofisinden siipheleniliyorsa ambulatuvar manometride ortalama anal basing
saatlerce yiiksek (150 cm H20) olarak kaydedilecektir. Bu hastalara internal
sfinkterotomi veya serit myektomisi endikasyonu konabilir. Diger taraftan normal
defekasyon esnasinda gevsemeyen sfinkter saptanirsa anismusun tanisi konabilir (37-

41).

Anal manometri ile anal inkontinans degerlendirilir. Istirahatte dl¢iilen anal
kanal basmci IAS’in tonik kontraksiyonu sonucudur. Maksimum sikma basincit EAS
aktivitesini (istemli kontinansi) gosterir. Rektoanal inhibitor refleks (RAIR,
ornekleme refleksi): Rektal balonun 20 ml sisgirilmesi ile anal kanal istirahat
basincinin diismesi cevabidir. Verilen voliim ve refleks siiresi hesaplanir. Asagi
rektal eksizyon, HH, ARM ve nérojenik fekal inkontinansnda RAIR kaybolur. RAIR
kayitlarinda ilk gevsemeyi takiben iist anal kanalda 20 cm H20’ yu asan gecici
basing yiikselmesi irritabl kolon, idiyopatik konstipasyon ve anal fissiirde goriilebilir

(37-41).

Rektal duyum ve kompliyans: Rektuma sokulan bir kateter ucundaki
kondom veya balonun 37° su ile yavas yavas sisirilmesi sonucu balonu ilk hissettigi
an rektal duyumu ifade eder. Sisirme hizi 150ml/dk’ dan yavas olmalidir, her 30
saniyede onar ml arttirilarak sisirilir.ilk rektal duyum (RD) 20 ml (10-30 ml)
civarinda hissedilir, 60 ml’ ye kadar normaldir.500 ml’lik balonu sisirmeye devam
ederek hastanin rahatsizlhik duydugu an maksimum tolere edilebilen volumdiir
(MTV), bu esnada Olgiilen basing kompliyanstir. MTV kadinlarda 140-320
mlerkeklerde 170-440 ml arasinda normaldir (ort. 100-250 ml).440 ml’yi asan
Ol¢iimlerde rahatlikla megarektum tanist konabilir. 140 ml’nin altindaki MTV
mikrorektum (kronik rektal iskemi, kronik idiyopatik konstipasyon, irritabl kolon
sendromu) belirler. Rektal duyarlilik : MTV — RD / MTV formiilii ile hesaplanabilir
(N 2 0.35). MTV 150 ml’ den fazla olmalidir, 6rnegin ileorektostomi planlanan
Crohn hastalarinda MTV diisiik ise bu inkontinans nedeni olabilir.Idiyopatik
konstipasyonda distansiyona kars1 rektal duyum azalmistir. Son zamanlarda mukozal
elektrosensitivite testi gelistirilmistir (37-41,65). Foley katetere tespit edilmis halka

seklinde bir elektroda diisiik akimlar verilerek duyum arastirilir.
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Balon ekspulsiyon testi: Pelvik ¢ikis obstriiksiyonu olan hastalarinin
rektumda sisirilen balonu c¢ikaramadigi saptanmis ve ilk olarak anismus terimi
burada kullanilmistir. Rektumu bosaltma c¢abasi esnasinda puborektal kasin
gevsememesi ve hatta paradoksal olarak kasilmasi altta yatan esas nedendir.
Defekografi veya rektal dijital incelemede bu patoloji tespit edilebilse de kesin tani
ve biofeedback tedavisinden fayda gorebilecek hastalarin tespit edilmesinde balon
ekspulsiyon testi kullanilir. 4-5 cm’lik yumusak lateks balon ucuna 100 cm uzunluk
ve 4 mm c¢apinda fleksibl bir tiip takilir. Hasta sol lateral dekubitus pozisyonunda
iken balon rektuma sokulur, 60 ml 1lik su ile doldurulur. Hafif traksiyon ile balonun
anal kanalin stiine oturmasi saglanir. Bes dakika beklendikten sonra hastadan 6zel

bir tuvalette on saniye siire ile ikinarak toplam sekiz dakika i¢inde balonu ¢ikarmasi

istenir (37-39).

Defekografi: Defekografi, rektum bosalmasinin floroskopik yolla
fonksiyonel olarak degerlendirilmesini saglar. Defekasyonda tikanma semptomlari
veren hastalarda rektum bosalmasinin kantitatif incelenmesi 6nem tasir. Rektal
intussusepsiyon, rektosel ve megarektum gibi anatomik bozukluklari gosterir. Ancak
esas kullanim alani inkontinans, prolapsus ve pos fonksiyonlari esnasinda gelisen
olaylar1 izlemektir.Pelvik taban inisi, anal cerrahi sonuglarini degerlendirmek icin de
kullanilabilir.Gercek defekasyondan ziyade sanal defekasyon yaratildigr icin
sonuglarda kusku pay1 birakilmalidir. Gergek digkinin voliim ve sikiligini saglamak
icin baryum cesitli maddelerle yogunlastirilabilir. Patates nisastas1 ve yulaf bulamaci
bu amagla kullanilabilir. Seliiloz ile yogunlastirilmis baryum siilfat siispansiyonu 50-
300 ml (ortalama 100 ml) hacimde rektuma doldurulduktan sonra hasta oturur
pozisyonda skopi altinda lateral ¢ekim yapilir. Cekimler istirahat, maksimum sikma
ve defekasyon esnasinda gergeklestirilir. Grafiler iizerinde anorektal ag1, perine veya
pelvis tabani inisi ve anal kanal uzunlugu hesaplanabilir. Skopide 1kinma-defekasyon
siirecinde puborektal kas impresyonunun gevsemesi, baryumun bosalip bosalmadigi,

rektosigmoid bolgenin konumu da belirlenir. Normal bosalma esnasinda: (1)

tkinmayla birlikte rektumun 6n duvari hafif digbiikey hale gelir, (2) pelvik taban 2,5-
3 cm asagiya dogru ¢oker, (3) anorektal ag1 genisler, (4) anal kanal kisalip huni
seklini alir, agilmaya baslar (5) rektum bosalir, i¢inde ¢cok az miktarda baryum

kalabilir, (6) olusabilecek kiiglik anterior rektosel iginde rezidiiel madde
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kalmamalidir, (7) hafif derecede rektal intussusepsiyon gelisebilir. Bosalma

sonucunda opak maddenin % 90’dan fazlasi atilmalidir (67,68).

Pelvik taban istirahatte iskial tuberositaslarin iki cm iizerinde yer alir, ikinma
ile bu seviyeye veya iki cm altina kadar iner. Dort cm’den fazla inmesi patolojiktir.
Anorektal ag¢1 rektum aksinin orta hattt veya arka duvari ile anal kanal aksinin
arasindaki ag1 olgiilerek hesaplanabilir. Bu ag1 istirahatte 90°, sikma aninda 70°-80°
ve 1kimmmayla 120°-130°lur. Normal kisiler arasinda biiylik farkliliklar
bulunabileceginden degerlendirmede gii¢liikkler ¢ikabilir. Anal kanalin boyu ve
genisligi (<2.5 cm) de Olgiiliir. Anismusta anorektal ag1 genisleyemez, puborektal
kasin impresyonu ortadan kalkmaz ve sonugta rektumun bosalamadigi tespit edilir.
Bazi istisnalar disinda pelvik taban kaslarinin paradoksal aktivitesinin tespit edilmesi

bu grup hastalarin biofeedback tedavisinden yararlanmalarini saglar (67-69).

2.5.3.4. Elektromiyografi (EMG)

Her motor iinite, medulla spinalisin 6n boynuzundaki hiicre gévdesi, bunun
aksonu, terminal dallar1 ve kas liflerinden olusur. Her néronun innerve ettigi kas lifi
sayis1, kas fonksiyonunun hassasiyetine bagli olarak 10 ile 200 arasinda degisir (69).
Her motor iinite aksiyon potansiyeli karakteristik amplitiit, siire ve sekle sahiptir.
Pelvik tabanin c¢izgili kaslart diger cizgili kaslardan istirahatte ve uykuda tonik
aktivite gostermeleri nedeniyle farklilik gosterir (63). Bu kaslarin motor aksonlarinin
hiicre govdeleri medulla spinalisin  genislemis sakral segmentinde “Onuf
cekirdegi’nde” yer alir (34). Diger ¢izgili kaslarin sinir hiicre govdeleri medulla
spinalisin 6n boynuzunda yer alirken Onuf cekirdegi daha geride otonom sistem
bolgesinde yer alir. Bu da pelvik taban kaslarinin semiotonom o6zelliklerini ortaya
koyar. Konus medullaristeki defekasyon merkezinin “ag-kapa diigmesi” kortikal etki
altindaki ponstaki defekasyon merkezindedir. Ancak yine de defekasyonun noérolojik

kontrolii tam olarak aydinlatilamamastir.

Asagi motor ndron hastaliklar1 kas gligsiizliigli, tonus kaybi1 ve zayif
reflekslerle ortaya konur. Idiyopatik inkontinansli hastalarda da pudental sinir
iletimindeki yavaglamanin iskiyal c¢ikint1 diizeyinin distalinde gergeklestigi

gosterilmistir (69). Bu da denervasyon ve daha sonraki reinnervasyonun pudental
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sinirin  terminal boliimiiniin  disfonksiyonundan kaynaklandigin1 gostermektedir.
Mikst tipte bir sinirin kendi boyundan %15-20 daha fazla gerilmesi irreversibl hasara
yol agar (73). Pudental sinirde bu 2-3 cm’dir ve idiyopatik fekal inkontinansnda
siklikla 2-3 cm’lik perine ¢Okmesi gozlenir (69). Elektromiyografi (EMG),
denervasyonun objektif degerlendirilmesini saglar. Jeneralize noromiiskiiler
bozukluk olmadigini belirlemek i¢in dnce paraspinal kaslar incelenir. EAS bilateral
olarak ve puborektal kas posterior orta hatta olmak {izere konsantrik igne veya ince
tel igne teknigi ile degerlendirilir. Kas aktivitesi istirahatte, maksimum sikma ve
tkinma esnasinda olgiiliir. Tek lif EMG’de kasin ortalama lif dansitesi (motor lif
sayist < 1,7) veya konsantrik igne EMG’de motor {inite aksiyon potansiyeli siiresi (<
2,3 milisaniye) Olgiiliir. Fizyolojik Ol¢lim yapildigi i¢in normal degerler normal
kisilerden kalibrasyon yapilarak saglanir. Biitiin ¢izgili kaslar hizli (oksidatif) ve
yavas (nonoksidatif) kasilan liflerden olusan mozaiktir (73). Kasin kullanim sekline
gore lif oranlar1 zamanla degisebilir. Sinir hasar1 sonucu kaslarin fibrillasyonu tespit
edilebilir. Akut olarak denerve olan akson yerine komsu terminal motor aksonlardan
¢ikan tomurcuklar denerve lifleri reinnerve eder. Yeni aksonun fenotipi liflerin hizl
veya yavas olarak tipini tayin eder. Tek lif EMG’de ortalama lif dansitesi de artmis
olarak olctliir. Klinikte yaralanmis veya ektopik sfinkterin haritasimi ¢ikarmak veya
anismus’u tanimada yardimect olur. Sinir iletim defektleri ise pudental terminal motor
potansiyeli ile degerlendirilir. Pudentoanal ve anokutandz reflekslerin yorumlanmasi
gii¢ olabilir. EMG’nin temel kullanim alan1 idiyopatik fekal inkontinenste oksiirme,
tkinma gibi provokatif hareketlerde pelvik tabanin cevabi fonksiyonel olarak
gosterilmesidir (69). Kas liflerinin denervasyonu istemli kontraksiyon olmamasi ile

sonuglanir. EMG ayrica reinervasyonun bozuk sinyallerini de belirler.

2.5.3.5. Anorektal Ultrasonografi

Anal kanalda yilizeyden derine dogru alt1 ultrasonografik tabaka bulunur. (1)
Balonla doku arasindaki hipoekojen tabaka, (2) mukozanin hipoekojen tabakasi, (3)
subepitelyal dokulari gosteren hiperekojen tabaka, (4) internal anal sfinkterin
hipoekojen tabakasi, (5) intersfinkterik bolge ve longitudinal kaslar1 temsil eden

hiperekojen tabaka, (6) eksternal anal sfinkterin karisik ekojenite gdsteren tabakasi.
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Endoluminal ultrasonografi, sfinkter defektlerini dogru olarak gosteren bir
yontemdir. Endoluminal ultrasonografi kompleks ve rekiirren fistiilleri, ARM ve HH
hastaligi gibi konjenital anomalilerin diizeltici cerrahi tedavisi sonrasnda anal
sfinkterlerin durumunu degerlendirmede faydalidir (69-70). Tek dezavantaji kii¢iik

cocuklarda uygulanmasi zordur ve sedasyon gerektirir.

2.5.3.6. Manyetik Rezonans inceleme(MRI)

MRI anorektal bdlge anatomisinin EAS, 1AS ve pelvik taban kaslarinin dogru
olarak degerlendirilmesini saglayan bir yontemdir. Sfinkter defektlerini ve
hasarlanmalar1 yiiksek duyarlilikla gosterir. Ozellikle ARM ve HH hastalig
nedeniyle diizeltici cerrahi tedavi ge¢irmis c¢ocuklarin degerlendirilmesinde

faydalidir (74).

2.5.4. Fekal inkontinansin Tedavisi

Fekal inkontinansin uygun tedavisinin planlanmasinda, olaydan sorumlu

anatomik ve/veya sinirsel defektin tam tespit edilmesi zorunludur.

Etiyolojisi ne olursa olsun, minor inkontinans olgularinda ilk planda
konservatif yontemlerin denenmesi gerekir. Hastalara diizenli bir diyet ve
defekasyon aliskanligi kazandirilmaya galisilir. Lomotil ve lopermid (difenoksilat
hidroklorid, loperamid) gibi preparatlar ile kolon gegis siiresinin uzatilmasi ve su
absorbsiyonunun artirilmasi1  faydali olabilir. 12 mg/giin dozda loperamid
uygulamasinin anal dinlenme basinci ve rektal kompliyansi artirdii saptanmistir.
Her diizeyde noérolojik komponentlere ait defektlere ikincil minor inkontinans
hastalarinda “biofeedback”tedavisi faydali olabilir (75-79). Bu yontemde anorektal
fizyolojik caligma diizenegi kurulur ve kasilmalar gorsel olarak veya sesle hastaya
bildirilerek hastanin pelvik taban kaslarini egitmesi saglanir (8-14). Yine hastalara
pelvik taban egzersizleri 6gretilip yaptirilabilir. Mukozal prolapsus olgularinda da
uygulanan bu egzersizde, hastanin diizenli say1 ve araliklarla EAS kontraksiyonu

yapmasi ve pelvik tabani gliglendirmesi saglanmaya ¢alisilir.

Inkontinans olgularinda, konservatif yontemlerle basarisiz olunmasi du-
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rumunda Onerilen bir cerrahi yontem postanal sfinkter onarimidir. Bu prosediirde,
perineal yaklasimla IAS ile EAS arasindan (intersfinkterik plan) yapilan diseksiyonla
EAS puborektal kas diizeyine kadar ortaya ¢ikarilir ve plikasyon sutiirleriyle EAS
kas lifleri yaklastirilir. Bu sekilde anal kanal uzunlugu artirilarak, anorektal agi
daraltilarak ve EAS dinamigi restore edilerek kontinansin saglanabilecegi
diisiiniilmistiir. Degisik serilerde %30’ dan %85' a kadar basar1 oranlar1 bildirilmistir.

Anatomik sfinkter defekti olmayan olgularda mevcut tek cerrahi se¢enektir.

EAS defektlerinin saptandigi travmatik inkontinans vakalarinda, EAS'in
diseksiyonu ve plikasyonla sfinkter onarimi uygulanir. IAS defektlerinde ise cerrahi

onarim sansi yoktur (75).

2.5.5. Anorektal Malformasyon ve Hirschsprung Hastaligina Bagh

Gelisen Fekal inkontinans

Cocuklarda goriilen fekal inkontinans ¢ogunlukla fonksiyonel kabizliga ve
defekasyon dinamiklerindeki bozukluga ikincil olarak gozlense de ARM
nedeniyle diizeltici ameliyati yapilan ¢ocuklarin = %25-30’da  fekal
inkontinans %30’unda ise kabizlik, soiling, ishal ataklar1 sirasinda inkontinans
gibi defekasyon bozukluklar1 gozlenmektedir. Ek olarak HH nedeniyle diizeltici
ameliyat1 yapilan ¢ocuklarda da %10-20 oraninda diski kagirma, kabizlik gibi
defekasyon bozukluklar1 gozlenmektedir. Bu hastalarin yaklagik %50’sinde
sfinkter kaslarimin kasilmasi1 ve innervasyonu yeterli olmasina ragmen defekasyon
dinamiklerindeki sorunlar nedeniyle hastalar semptomatik hale gelmektedir.
Bunun yanisira erigkinde sik gozlenen konstipasyon nedenlerinden olan pelvik
taban uyumsuzlugunun bu hastalarin bazilarinin semptomatik olmasinda etkili
oldugu diistiniilmektedir. Ancak organik nedenin ortadan kaldirilmasina ragmen
ameliyat sonras1 donemde defekasyon bozuklugu yasayan ¢cocuk hastalarda pelvik
taban uyumsuzlugunun etkisinin olup olmadigi bilinmemektedir ve bu konuda

ileri calismalara gereksinim vardir.
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2.6. ANOREKTAL BIOFEEDBACK TEDAVIiSi

Geri besleme veya geri bildirim anlamlarina gelen feedback bir denetim
yontemidir. Biyolojik veya mekanik sistemlerde, isleyisteki asiriliklarin 6nlenmesini
ve sistemin optimum caligmasini saglamak amaciyla kullanilir. Biofeedback aslinda
bir yeniden egitim yontemidir. Defekasyon dinamiklerinin gdrsel ve isitsel uyarilarla
hastaya Ogretilmesi ve sfinkter kaslarinin giiglendirilmesini amaglayan biofeedback
yontemi eriskinde fekal inkontinans, pelvik taban uyumsuzluguna bagh kabizliklik
ve anal agrimin giderilmesinde etkinligi gosterilmis son yirmi yildir siklikla
kullanilan bir yontemdir. Biofeedback giivenli, noninvaziv ve goreceli olarak ucuz

bir alternatif tedavi seklidir.

Bu yontem ilk olarak 1948’de Arnold Kegel tarafindan Once {iriner
inkontinansta sonra da fekal inkontinansta uygulanmistir. Marvin Schuster 1970’de
teknigi daha gelistirmis ve buglin de kullanilan #¢ balonlu yontemle fekal
inkontinans olan hastalar1 basariyla tedavi etmistir (82,83). Kronik konstipasyonun
tedavisinde yiiksek lifli diyet ve laksatif yaygin olarak kullanilmasina ragmen pelvik
taban dissinerjili hastalarda alternatif tedavi yontemi olarak biofeedback ydntemi
siklikla kullanilmaktadir. Biofeedback tedavisi fonksiyonel defekasyon bozuklugu
olan konstipe hastalarin tedavisinde %67-80 oraninda etkinlige sahiptir. Ozellikle
fonksiyonel defekasyon bozuklugunda altta yatan patofizyolojik mekanizmaya
yonelik primer tedavi yontemi oldugundan tedavide oOncelikle diistiniilmelidir.
Gecmisteki calismalarda biofeedback’in  6zellikle patofizyolojik mekanizmasi

biliniyorsa etkin oldugu sonucuna varilmistir (84,85).

Anorektal biofeedback gorsel, isitsel ve sozel uyarilarla yapilan néromiiskiiler
sartlama yontemidir. Cihazlar yardimiyla kas aktivitesi traseler seklinde hastaya
gosterilerek gorsel geri bildirim, cihazin ¢ikardig: sesli uyarilarla isitsel geri bildirim
ve terapistin sozel uyarilariyla yapilan sozel geri bildirim tedavide kullanilan {i¢
onemli geri bildirimi olusturur. Bu tedavideki asil amag¢ hastanin baslangigta
aygitlardan aldig1 bilgiler sayesinde yapabildigi denetimi, ileri asamalarda geri
bildirim olmadan yapabilir hale gelmesidir (82,85). Biofeedback tedavisinde temel
amac defekasyon girisimi esnasinda anal sfinkter kaslarini gevsetebilmek, karin

kaslari, rektum ve anal sfinkter kaslar1 arasindaki koordinasyon bozuklugunu ortadan
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kaldirmak, varsa rektal duyarlilhik kaybini diizeltmek, isitsel, gorsel sozel
geribildirimi kullanarak duyusal algiy1 saglamaktir (86). Anorektal biofeedback
manometri veya elektromiyografi ile yapilabilmektedir. Bu yontemlerden biriyle elde
edilen veriler hastaya gorsel veya isitsel uyarilar halinde iletilir. Hastanin kendi
kayitlarin1 normalde olmasi gerekenle karsilastirmasi saglanir. Aldigr bilgiler
dogrultusunda verdigi cevaplar {izerinde degisiklik yapmaya caligir. Deneme yanilma
yoluyla dogrusunu yapmay1 Ogrenir. Terapist gozetimi altinda dogrusunu yapmaya
ve yapinca da bir sonraki agamaya gegmeye tesvik edilir (82,83). Elektromiyografik
yontemde internal ve eksternal sfinkter aktivitesi elektrotlar aracilifi ile
kaydedilmektedir. Anorektal biofeedback uygulayabilmek igin uygun kateterler
disinda polygraf, EMG bioamplifier’i, bilgisayar ve uygun yazilim gereklidir.
Anorektal biofeedback tedavisinde saglanan gelisme {i¢ asamada ortaya ¢ikar.
Oncelikle duyusal (sensoryal) gelisme baslar. Hasta rektal gerilmeyi daha iyi
algilamaya baslar. ikinci asamada EAS’de giiclenme gozlenir. Ugiincii asamada da

hasta rektal gerilmeye uygun sfinkter cevabi seklinde bir koordinasyon yetenegi
kazanir (82,83, 87).

Anorektal Biofeedback Uygulamasi: Anorektal biofeedback uygulamasi su
sekilde yapilmaktadir:

- Hastanin rektumuna ve anal kanalina manometri kateteri yerlestirilerek
uygulanir.
- Diizenek, isitsel veya gorsel uyari veren bir moniitore baglanir.

- Hasta sfinkterini kasip, anal basinci arttirdiginda olusan uyar1 gozlenir.

- Rektum ve eksternal anal sfinkter aktivitesi kaydedilir (Manometri veya
EMG)

- Hastaya dinlenme ve ikinma sirasindaki basing traseleri izlettirilir.
- Hastalara kendi traseleri ile normalin arasindaki fark anlatilir

Boylece hastanin bu yanit1 gelistirmesi i¢in egzersiz yapmasina olanak
saglanmis olur. Egzersiz ile eksternal anal sfinkter tonusunun arttirilmasi, rektal
duyumun gelistirilmesi ve rektal distansiyona kars1 sfinkter yanitinin artmasi saglanir.

- Hastalara monitor iizerinde i1kinma esnasinda rektum ig¢i basinglarini

artirmalarini ve eszamanli anal sfinkter basinglarini gevseterek anal
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basinglart diislirmeleri gosterilerek egitim verilir. Genellikle tek seansta
yaklagik 10-15 kere tekrarlanir.

Sonra rektum 50-60 ml hava veya sivi ile gerilir. Hastalara digkilama
islemi esnasinda monitordeki basing degisikliklerini gozlemlemeleri
sOylenir.

Hastaya pelvik tabani gevsetmesi ve dogru durus ve nefes alma teknikleri
ile egitim verilir ve defekasyonunu yapmasi sdylenir.

Hastadan balonu ¢ikarmaya caligmasi istenir. Bu girisim 5-10 kez
tekrarlanir.

Ikinma sirasinda eksternal anal sfinkterdeki aktivite artig1 gosterilir.
Hastadan 1kinma sirasinda eksternal anal sfinkterdeki aktivitesini miimkiin
oldugunca azaltmasi istenir

Dogru yaptiginda gorsel ve isitsel uyarilarla desteklenir

Eksternal anal sfinkterdeki gevseme saglanincaya kadar devam edilir.
Eksternal anal sfinkterdeki gevseme saglaninca balon sisirilmeden ve bir
sonraki asamada da gorsel ve isitsel uyarilar olmaksizin defekasyon
girigimi yapmasi istenir.

Pelvik taban uyumsuzlugu nedeniyle yapilan bir biofeedback seansi
yaklasik 45 dakika siiren 30-35 defekasyon denemesini igerir.

Gorsel uyart olmaksizin ardisik iki seansta EAS’deki gevseme saglaninca
tedavi kesilir.

Hastalar gitgide koordineli defekasyon girisimini ve balonu miikemmel

sekilde disar1 atabilmeyi 6grenir.

Rektal duyarlilik kaybi oldugundan rektal duyarlilik egitiminin de

biofeedback tedavisi sirasinda verilmesi faydalidir. Bu egitimin amaci hastalarin

diskiy1 hissetmelerini saglamaktir. Bu rektal algilama siirecinde, yeni esikler rektal

balonun sisirip indirilmesi seklinde tekrarlanarak yapilir. Bir egitim calismasi olan

anorektal biofeedback tedavisi sonunda hastalar gevseme basinci, sfinkteri sikma ve

tkinma sirasinda neler oldugunu algilayabilir hale gelmektedir. Uygun postiirii ve

kaslarin uyumlu bir sekilde kasilip gevsetilmesini 6grenmektedir. Tedavi sonrasi

spontan bagirsak hareketleri olusumunda belirgin bir artis olmaktadir (82,83,85,88).

Biofeedback tedavisinin etkin bir tedavi yontemi oldugu yapilan bir¢ok ¢alisma ile
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kanitlanmistir. Biofeedback tedavisi ile ilgili olarak, Wong ve arkadaslar1 (2007)
tarafindan yapilan ¢alismada yavas transitli hastalarda biofeedback’in yararli oldugu
(89), Heymen ve arkadaslar1 (2007) tarafindan yapilan pelvik taban dissinerjisi olan
konstipasyonlu hastalarda biofeedback yonteminin yararliligini kanitlayan sonuglara
ulagildigi (90), Emmanuel ve Kamm tarafindan (2001) idiopatik konstipasyonlu
hastalarda biofeedback dncesi ve sonrasi objektif dl¢ctimler yapilarak gergeklestirilen
caligmada hastalarin %59’unda semptomatik ilerleme kaydedildigi (91), Wiesel ve
arkadaglar1 (2001) tarafindan yapilan calisgmada pelvik taban dissinerjisi ve
konstipasyonu olan hastalarda biofeedback sonrasi hasta memmuniyetinin yiiksek ve
pelvik taban dissinerjisinin teshis edilmesinde etkili bir yontem oldugu (92) ve Rao
ve arkadaglari tarafindan yapilan (2007) bir ¢alismada ise dissinerjik defekasyonu,
kronik konstipasyonu olan ve standart tedaviye cevap vermeyen hastalarda

biofeedback yonteminin dnemli bir tercih nedeni oldugu bulunmustur (93).

Basgari; hasta motivasyonu, rektal duyu kapasitesinin varlig1 ve kasilabilen
sfinkter varlig1 ile birebir korelasyon gostermektedir. Sfinkter simetrisi ve rektal
kapasitenin korundugu vakalarda basar1 oran1 %60’lara ulagsmaktadir. Bu yontemin,
cocuklarda fonksiyonel kabizliga bagh diski kacirmanin tedavisinde kullanimi ile
ilgili bir¢ok kontrollii randomize ¢aligma bulunmasina ragmen ARM’e bagl kabizlik
veya digki kacirmanin tedavisinde kullanimu ile ilgili ¢ok az sayida ve kontrolli ve
randomize olmayan ¢aligma bulunmaktadir. Biofeedback tedavisininin ¢ocukluk ¢agi
fonksiyonel fekal inkontinans iizerine etkinligini arastiran ¢alismalarin sonuglari
celigkilidir. Bir ¢ok calisma yontemin bazi hastalarda etkin oldugunu sdylerken bu
hasta grubunun 6zellikleri ile ilgili somut veriler sunamamaktadirlar. Bu ¢aligmalarin
aksine biiyiikk hasta serileri iceren kontrollii randomize iki ¢alismada yontemin
defekasyon dinamiklerini diizeltmede etkin olmasma ragmen klinik bulgular1 ayni
oranda diizeltmedigi sonucuna varilmistir. Son yillarda yapilan kontrol grubu
icermeyen bir calismada yontemin 31 ARM’li hastada uzun siireli izlemde
semptomlarin giderilmesinde ve yasam kalitesinin diizeltilmesinde etkili oldugu

gosterilmistir.

Cocukluk fekal inkontinans ve kabizhiginda biofeedback tedavisini igeren
davranig diizenleme ve kognitif fonksiyonlar1 iyilestirme tedavilerinin etkisini

arastiran randomize kontrollii ¢alismalarin analizini igeren ‘‘Cochraine Database of
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Systemic Reviews’’ de yayinlanan derlemeye gore fonksiyonel konstipasyona bagli
diski kag¢irmanin tedavisinde biofeedback tedavisinin klasik tedaviye istiinliigiinii
gosteren yeterli kanit bulunamamistir. Ancak konu ile ilgili daha iyi planlanmis ve
hastalarin 6zellikleri ve defekasyon dinamikleri ile ilgili daha fazla bilgi iceren, daha
iyi randomize edilmis, hasta sayisinin artirildigi calismalara gerek oldugu
belirtilmektedir. Bunun yani sira organik nedenlere bagli fekal inkontinans ve
kabizligin tedavisinde biofeedback tedavisinin etkinliginin degerlendirilmesi i¢in
literatiirde yeterli bilgi olmadig1 ve konu ile ilgili kontrollii randomize ¢aligsmalarin
yapilmasi gerektigini sonuglarina varilmistir. ARM’1i 31 cocuk hastada kisa siireli
biofeedback uygulanmasi ile ilgili yapilan bir ¢alisma biofeedback tedavisinin
hastalarin %82’sinde etkin oldugu ancak hastalarin % 67’sinde tedavi kesildikten
sonra olumlu etkinin kayboldugu belirtilmistir (13). Baska bir ¢alismada ARM ve
fekal inkontinansi olan 25 ¢ocuk hastadaalti ay siireyle yapilan biofeedback tedavisi
sonrast %45 hastada miikemmel yanit, %44 hastada kismi yanit ve %16 hastada zayif
yanit gdzlenmistir. Klinigimizde yapilan ve Tiibitak tarafindan desteklenen (PROJE
NO: SBAG-3735 (107S241)) prospektif randomize ¢alismadatic aylik biofeedback
tedavisini kronik konstipasyonda, ARM ve HH gruplarinda standart tedavilere gore

daha etkin oldugu gosterilmistir (17).

Daha dnce yapilan bir ¢galismada HH nedeniyle Soave pull-through ameliyati
yapilmis olan ve inkontinansi olan 16 hastada 2 hafta hastanede giinasir1 30 dk
stireyle pelvik taban kaslarinin gili¢lendirilmesine yonelik biofeedback tedavisi
verildikten sonra hastalardan bir yil siireyle evde ev egzersizleri yapmalari istenmis.
Tedavi Oncesi ve sonrasi anal manometri bulgulari karsilastirildiginda anal dinlenim
ve sikma basinglarinda artig ve klinik bulgularda diizelme goriilmiistiir (14). Baska
bir yaymda ise HH nedeniye definitif ameliyat gecirmis olan ve adolesan dénemde
inkontinans sorunlar1 yasayan iki hasta olgusunumu olarak yayinlanmis ve

biofeedback tedavisinin bu hastalarda etkin oldugu belirtilmistir (94).

Ev Dbiofeedback sistemleri: Biofeedback, gesitli cihazlar kullanilarak
insalarin fiziksel fonksiyonlar1 hakkinda bilgi sahibi olmasini saglayan ve onlara bu
fonksiyonlara bilerek miidahale edebilmesiyle gergeklesen tedaviye denir. Fizyolojik
faaliyetlere iliskin degiskenler, cihazlarla sayilabilir ve Olgiilebilir sekilde

gosterilerek hastalara bozulmus fizyolojik faaliyetlerini degistirebilmeleri ogretilir.
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Biofeedback, 1960 yilindan beri kullanilan bir tedavi aracidir. Surface EMG
biofeedback - SEMG biofeedback - Yiizey EMG biofeedback deri iizerine
yerlestirilen sensorlerle kaslarimizin anlik verilerini bize bildirilmesi islemidir. Cok
hafif ve kii¢iik boyutlardaki {inite bluetooth yardimi ile SEMG ve diger sensorlerinin
bagli oldugu kaslardan gelen sinyalleri yiiksek dogruluk ve hizla android tabanl
gorsel yonden kuvvetli ve kolay kullanilabilir yazilima aktarir. Bu yazilimda bir¢ok
tedavi ve arastirma protokolleri vardir. Hasta bilgileri sisteme girildikten sonra
fizyoterapist ¢alistirmak istedigi protokol, ¢alisma siddeti gibi parametreleri girerek
bir regete olusturur. Yazilimdaki grafik barlar dogru yapilan hareketlerde gorsel ve

sesli sinyal verir ve skorlar1 kaydeder. Her tedavi sonrasi raporlama yapilabilir.
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3. HASTALAR VE YONTEM

23 Kasim 2015 tarihinde 18-766-15 karar numarasi ile Ankara Universitesi
Tip Fakiiltesi Etik Kurulu’ndanetik onay alindiktan sonra Ankara Universitesi T1p
Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi kliniginde ARM ve HH baglh gelisen fekal inkontinans

nedeniyletedavi edilen hastalar arasindan:
1. 5ile 18 yas arasindaki hastalar,

2. Konservatif ve davranmis tedavisiigeren standart bagirsak kontrol

programinda olan ancak yeterli fayda gérmemis olan hastalar,
3. Uzun donem biofeedback tedavisi uygulanan hastalar,

ailelerden aydmlatilmis onam formu edinildikten sonra ¢alisma igin
degerlendirilmeye alindilar. Tiim hastalar i¢in doldurulmus olan EK: 1 de yer alan
AUTF Cocuk Cerrahisi ABD fekal inkontinans olan hastalar1 degerlendirme formu

ile degerlendirildi.

Her hasta i¢in normal diskilama  donemi, tuvalet egitimi,
yakinmalariminbaslama yasi, defekasyon sayisi/giin-hafta, defekasyonun sekli, agrili
defekasyon varligi, diski 6zelliklerini, eslik eden semptomlarin varligini, aile oykiisii,
0zgecmisi sosyal sorunlariiigeren ayrintili bir sorgulama ve fizik inceleme yapildi.
Holschneider Kontinans skoru (Tablo 2) ve Wexner inkontinans skoru (Tablo 3) ve

fekal inkontinansli ¢ocuklar i¢in yasam kalitesi skorlar1 (Tablo 4) hesaplandi.
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Tablo 2.Holschneider kontinans skorlamasi

Defekasyon sikhigi
Normal 1-2/giin 2
Sik (3-5/giin) 1
Cok sik 0
Feces kivam
Normal 2
Gevsek 1
Siki 0
“Soiling” (kiilot kirletme)
Yok 2
Stres/iahal durumunda var 1
Stirekli 0
Rektal duyu
Normal 2
Bozuk 1
Kayip 0
Defekasyon tutma yetenegi
Dakikalarca 2
Saniyelerce 1
Kayip 0
Forme, gevsek veya gaz gaitanin ayirt edilmesi
Normal 2
Bozuk 1
Kayip 0
Tedavi gereksinimi (lavman, ilag, bez)
Yok 2
Ara sira 1
Daima 0

* Skorun 10-14 arasinda olmasi iyi, 5-9 arasinda olmasi orta derecede, 0—4arasinda olmasi zayif
kontinans olarak kabul edilir.
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Tablo 3. Wexner inkontinans derecelendirme skalasi

inkontinans Hicbir Ayda Ayda bir <- Haftada bir <-> Giinde
Tipi zaman bir >Haftada bir Giinde 1 1vefazlasi
Kati 0 1 2 3 4
Sivi 0 1 2 3 4
Gaz 0 1 2 3 4

Ped ihtiyact 0 3 2 3 4

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

Tablo 4. Fekal inkontinansli ¢ocuklar i¢in yasam kalitesi skorlama kriterleri

Kriter Puan
“Soiling” (kiilot kirletme)
Yok 4
Cok nadir 3
Sik 2
inkontinans
Cok nadir
Sik

Okula gitmeme
Higbir zaman
Cok nadir 1
Sik
Mutsuzluk veya endise
Higbir zaman
Cok nadir 1
Sik
Yemek kisitlamasi
Yok
Bir dereceye kadar
Cok
Arkadaslarimin dislamasi
Higbir zaman
Cok nadir
Sik

Yiiksek skorlar daha iyi yasam kalitesini gdsterir
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Tiim hastalarda kontinans ve inkontinans skorlar1 degerlendirildikten
sonra standart olarak

1.Direkt batin grafisi ile kolon doluluk orani1 degerlendirildi

2.Anal manometrik degerlendirme yapildi. Anal manometri sirasinda

asagidaki parametreler degerlendirildi

a)Maksimal anal dinlenim basinci ortalamasi (hPa):
b)Maksimal rektal istirahat basinci ortalamasi (hPa):
¢)Maksimal anal sikma basinciortalamasi (hPa):
d)Maksimal anal sikma basincinin yarilanma siiresi (Sn)
e)Oksiiriik testi:

f)Balon ekspulsiyon testi

g)Algilama eslik voliimii (ilk duyum,ml)

h)Maksimum sikigsma hissi (Maksimum sikigsma volimii):
1)Anorektal inhibitor refleks pozitifligi

i)Anorektal inhibitor refleks relaksasyon yiizdesi
J)Refleks gevseme hacmi

K)Spontan rektal kasilma varligi

3. On yastan biiyiik hastalardaMRIile EAS, puborektalis ve levator

ani kaslarindan olusan kas kompleksi degerlendirildi.

4. Tiim hastalarda anestezi altinda muayene yapilarak anal darlik olup

olmadig1 ve stimulatérle EAS’in kasilma yanit1 degerlendirildi.

Bu degerlendirmeler sonucu

1. Mukoza prolapsusu olan

2. Anal darlig1 olan

3. Kas kompleks biitiinltigii bozulmus olan

4. Cok dilate ve uzun sigmoid kolonu olan hastalara sekonder
diizeltici cerrahi uygulandi ve olumlu sonuglar elde edilen hastalar

calismaya dahil edildi.
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3.1.TEDAVI

Tiim hastalar ti¢ ay siireyle bagirsak kontrol programina alindi. Buna

gore

A. Direkt grafide de bol gaita goriiniimii olan anatomik kolon

rezeksiyonu olmayan hastalar i¢in

1.

2.

Bol posal1 diyet

LaksatiflerSOKOL® (likid parafin): 2x1 olgek ile basland1 ve

gerekirse 4x2 dlgege kadar dozu artirildi

Hastanin yanitina gore giinliik, gilinasir1 ya daii¢giinde bir
olacak sekilde kolonu temiz tutmaya yonelik irrigasyonlar

aileye Ogretilerek uygulandi.

B. Kolonik gecis zamani kisa olan anatomik kolon rezeksiyonu olan

hastalar i¢in

a.

b.

Kabiz yapici diyet (Tablo 5)
Bagirsak motilitesini azaltan ilaglar,
1.Lomotil® (difenoksilat hidroklorit+atropin)
0,3-0,4mgr/kg/giin 4 dozda
2-Syas aras1 3X2mgr
5-8yas 4x2mgr
8-12yas 5x2mgr

2. Lopermid® (loperamide)0,4-0,8mgr /kg/giin 2-4 dozda 1 doz

maksiumum 2 mgr olacak sekilde uygulandi

Hastanin yanitina gore gilinliik, giinasir1 ya daii¢ giinde bir
olacak sekilde kolonu temiz tutmaya yonelik irrigasyonlar

aileye 6gretilerek uygulandi
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Tablo 5.Gaita kivamini artirici diyet

YASAK SERBEST

Stit ve siit tirtinleri Elma Suyu

Yaglar Kabuksuz elma
Kizartilmig gidalar Piring

Meyve Simit

Sebze Haslama, 1zgara, firinda pismis etler
Baharat Mesrubat (katkisiz)
Cikolata Sade makarna
Meyve sulari Cay

Cerez (abur cubur) Patates

Marmelat

Muz

Davramis tedavisi: Tiim c¢ocuklara ve ailelerine davranis tedavisi
egitimi verildi. Bu egitimde:

Tuvalet egitimi: Gastrokolik refleksten yararlanmak {izere ¢ocugun
sabah kahvaltisi ve aksam yemeklerinden 10-15 dakika sonra tuvalete
oturmast ve 10-15 dakika stireyle tuvalette kalarakkalin barsagini bosaltmaya
calismasi istendi. Ayrica giiniin diger zamanlarinda da defekasyon ihtiyact
oldugu takdirde oyun veya baska sebeplerle tuvalete gitmeyi ertelememesi

vurgulandi.

Kosullandirma: Kosullandirma ic¢in ise, c¢ocuga bu sorunun
istesinden gelebilecegi konusunda cesaret verilerek, buna kendisinin de
yiirekten inanmas1 ve her gece uyumadan Once “ertesi giin giizel bir giine
uyanarak giin boyunca i¢ c¢amasirlarina hi¢ kaka kacirmayacagini veya
kakasin1 diizenli yapacagi i¢in kendi kendine {i¢ kez tekrarlamasi istenerek

yapildi.

Odiillendirme: Hastalarin defekasyon giinliigii tutulmasi istenerek,

odiillendirmeler yapilmasi onerildi.
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Bagirsak kontrol programu: Ailelere Levitt ve ark tarafindan
tamimlanmis  (4,42) Cincinnati Childrens Hospital da uygulanankolon
yikamalar1 ve bu yikamalar arasinda kolonu temiz tutmayr amaclayan

bagirsak kontrolii programu ile ilgili hasta yatirilarak egitim verildi.

Bu bagirsak kontrol programi tedavisine yanitsiz hastalar biofeedback

programina alindilar. Calismaya alinan hastalar iKi gruba ayrildi.

Grup I: (ARM): ARMnedeniyle opere edilmis standart bagirsak kontrol

programina karsinagagidaki skor puanlarina sahip hastalar:

i. Holscneider kontinans skoru <12 olan
ii. Wexner inkontinans skoru>9 olan

iii. Yasam Kkalitesi skoru < 11 olan

Grup Il: (HH): HH nedeniyle opere edilen, standart bagirsak kontrol
programina ragmenasagidaki skor puanlarina sahip hastalar:

a.  Holscneider kontinans skoru <12 olan

b.  Wexner inkontinans skoru>9 olan

C.  Yasam kalitesi skoru < 11 olan

Aileleri bilgilendirilip onam formu alindiktan sonra hastalara AUTF Cocuk
Cerrahisi ABD, motilite laboratuarinda SBAG-3735 (107S5241) nolu Tiibitak projesi
destegi ile alinan MMS marka Solar model anorektal manometri cihazi ve 8.23
Version biofeedback yazilimi kullanilarak 3 hafta boyunca her giin direngleri
arttirtlarak biofeedback egitimi yapildi (Sekil 6). Daha sonra MTR marka Biolito
model ev tipi biofeedback cihazini satin alabilen ya da kiralayabilenlerde evde, bu
kosullar1 saglayamayanlara ise motilite laboratuvarinda bu konuda egitimli bir
hemsire esliginde aylik direngleri arttirilarak 12 ay siireyle, haftada ii¢c kez olmak
lizere uzun donem biofeedback tedavisi yapildi. Ayrica on yas lstii hastalarda ayna
yardimiyla perineal kaslarin kullanilmasi ve gili¢lendirilmesini amaclayan Kegel
egzersizlerinin giinde 3 kez 10 defa yapilmasi istendi. Ev biofeedback’i uygulanan
hastalarda aylik giinliik tutulmasi istendi ve gilinliikler kontrol edilerek egzersizlerin
diizenli yapildigindan emin olundu. Tiim hastalarda davranis diizenleme ve bagirsak

kontrol programi uygulamasina da devam edildi.
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Sekil 6.MMS marka Solar model anorektal manometri cihazi

3.2. ANAL MANOMETRE VE BIOFEEDBACK

Anal manometrik degerlendirmehastaya islem Oncesi lavman yapildiktan
sonra ve ajite hastalara midazolam 0,1mg/kg oral verilerek sedatize edildikten sonra
yapildi. Islem lateral dekiibit pozisyonunda aniise basing dlciim kateteri ve gluteal
bolgeye EMG elektrodlar1 yerlestirilerek yapildi. Anal manometre i¢in kullanilan
kateterin ucunda 150 ml kapasiteli bir balon ve bundan 10 cm geride 90° lik acilarda
konsantrik olarak c¢epecevre yerlestirilmis dort adet transducer bulunmaktadir.
Diizenek, isitsel veya gorsel uyar1 veren bir monitore baghdir. Anorektal manometre
yapilarakmaksimal anal dinlenim basinci ortalamasi (hPa), maksimal rektal istirahat
basinci ortalamasi (hPa), maksimal anal sikma basinci ortalamasi (hPa),maksimal
anal sitkma basicinin yarilanma siiresi (sn), oksiiriik testi, balon ekspulsiyontesti,
algilama eslik volimi (ilk duyum) (mL), maksimum sikisma hissi (Maksimum

sikigma voliimii), anorektal inhibitdr refleks pozitifligi, anorektal inhibitér refleks
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relaksasyon yiizdesi, refleks gevseme hacmi, spontan rektal kasilma varligi

degerlendirildi.

Ev biofeedback tedavisi: Bu ¢alismada MTR marka Biolito model ev tipi
biofeedback cihazinin fekal inkontinans programi kullanildi (Sekil 7). Biofeedback
tedavisinde hastanin sirt stii ve dizleri kirik sekilde yatirilmasi istendi. Aniis
cevresine EMG elektrotlar yerlestirildi. Hastaya gore belirli degisiklikler yapilarak
siklikla makat1 5 saniye kadar kasma ve 10 saniye kadar gevsetme toplam 8 kez
yapildi. Bu biofeedback caligmasi veya egzersizi, hastaya dort etap halinde
tekrarlattirilip ve hastaya gore degismekle birlikte, ortalama olarak 10-15 dakikalik
bir siirede sonlandirildi. Bu uygulama ideal olarak giinde iki kez uygulandi. Sikma

stireleri ve direngleri hastanin toleransina gore aylik olarak artirildi.

Sekil 7. MTR marka Biolito model ev tipi biofeedback cihazi
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ARM ve HH grupu hastalarin uzun dénem biofeedback tedavisi Oncesi ve
sonrast

- Holschneider kontinans skoru

- Wexner inkontinans skoru

- Yasam kalitesi skoru

- Anorektal manometri parametreleri

karsilastirildi. Ayrica bu parametreler ARM ve HH gruplar1 arasinda da karsilastirildi.

Wexner inkontinans skoru < 5, Holschneider kontinans skoru > 10, yasam
kalitesi skoru >11 olan ve en az iki degerlendirme skoruna gore tam yanit alinan
hastalar tam diizelme olarak kabul edildi. Wexner inkontinans skoru 6-10,
Holschneider kontinans skoru 5-9, yasam kalitesi skoru 8-10 arasi olan, en az iki
degerlendirme skoruna gore kismi yanit alinan hastalar kismi diizelme olarak kabul
edildiler.

Her iki gruptaki hastalarin kontinans, inkontinans ve fekal inkontinansl
cocuklar i¢in yasam kalitesi biofeedback tedavisi Oncesi ve sonrasi degerleri
karsilagtirildi, ayr1 ayr her ii¢ skora gore tedaviye tam, kismi yanit veren ve yanit
vermeyenler belirlendi. Degerlendirme skorlarindan alinan sonuglar incelenerek her
iki gruptaki hastalarin biofeedback tedavisine basar1 oranlar1 hesaplandi.

Her iki gruptaki hastalarin basari oranlari hesaplandiktan sonra, bu oranla
biofeedback tedavisi Oncesi yapilan anal manometre degerleri korelasyonu

degerlendirildi.

3.3. ISTATISTIKSEL DEGERLENDIRME

Verilerin analizi SPSS for Windows 15 paket programinda yapildu.
Tanimlayict 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 gosterilmisdir. Siirekli degiskenler zamana
gore degisimi dagilim normal ise Paired T testi ile dagilim normal degilse Wilcoxon
testi ile aragtirllmigdir. Kategorik degiskenlerin zamana gore degisimi McNemar testi

ile degerlendirilmisdir. Gruplar arasinda ortalamalar yoniinden farkin &nemliligi
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Ttesti ile ortanca degerler yoniinden farkin 6nemliligi Mann Whitney testi ile
arastirtldi. Nominal degiskenler Pearson Ki-Kare veya Fisher exact testi ile
degerlendirilmisdir. Siirekli degiskenler arasindaki iliski arastirilirken dagilim
normal olmadigindaSpearman korelasyon testi ile normal oldugunda pearson

korelasyon testi ile degerlendirildi. p<0,05 olmasi istatistiksel olarak anlamli kabul
edildi.
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4. BULGULAR

HH ve ARM nedeniyle ameliyat edilmis olan ancak standart tedavi ve
bagirsak kontrol programina direngli fekal inkontinans olan 41 HH ve 24 ARM
hastas: toplam 65 hasta galismaya dahil edildi. Uzun dénem biofeedback programina
uyum gostermeyen, ¢alismaya katilmak istemeyen, 6grenme gii¢liigii olan ve sakral

orani 0,4’den kii¢lik olan toplam 15 hasta ¢alisma dig1 birakildu.
Hastalar hastaliklarina gore 2 gruba ayrildilar.
Grup I: ARM:20 hasta
Grup Il: HH:30 hasta

Gruplara gore hasta sayilari, ortalama yaslari, cinsiyet ve anomalinin

tipine gore dagilimlan grafik 1, 2, 3 ve 4’de gosterilmistir:

25

20

10 +

Anorektal Malformasyon Hirschsprung

Grafik 1. Gruplarin hasta sayilari

81



11,5 +

11

Anorektal Malformasyon Hirschsprung

Grafik 2. Gruplara gore ortalama yas dagilimi

25 A

20 A

15 -

M Erkek

B Kz

Anorektal Malformasyon Hirschsprung

Grafik 3.Gruplardaki hastalarin cinsiyete gore dagilimi
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18 +

14 -

12 - 16

10 - ek

Anorektal Malformasyon Hirschsprung Hastahg

Grafik 4.Gruplardaki hastalarin anomalinin tipine gore dagilimlari

ARM grubundaki hastalarin anomalinin tipine, yapilan ameliyatlara ve ayakta
direkt batin grafisinde (ADBG) kolonun durumuna goére dagilimlart tablo 6’da

gosterilmistir.

Tablo 6. ARM grubundaki hastalarin dagilimi

Anorektal malformasyon grubu

Tipleri Yapilan ameliyatlar ADBG’de kolonun durumu
Algak | Yiksek | LAARP | PSARP | Mini PSARP Bos Dolu
4 16 8 8 4 12 8
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Tablo 7. ARM grubu hastalarinbiofeedback Oncesi ve sonrasi anal manometrik

parametrelerinin karsilastirilmasi

Grup |
Anorektal malformasyon Biofeedback Biofeedback 5
oncesi sonrasi
Hasta sayisi 20

Ortalama anal dinlenim basinci 33.5+19.5 42+16 P<0.001
Ortalama rektal dinlenim basinci 22+10 15.54£5.5 P<0.001
Ortalama maksimum sikma 53.5:19.5 67.5418.5 P<0.001
basinci
Qrialamg ggaksimum sikma 11,145 16.5546.15 P<0.001
siiresi
Oksiiriik testine EAS yanit1 34.5+15.5 49+18 P<0.001
Ortalama ilk his voliimii 50+40 25+15 P=0.001
Ortalama sikisma voliimii 95425 120+20 P<0.001

. Pozitif: 7 Pozitif; 11 N
RAIR Negatif: 13 Negatif: 9 P=0,125

. Yok: 10 Yok: 18 _

Spontan rektal kontraksiyon var 10 Var 2 P=0,008
RAIR rahatlama yiizdesi 2245 25.5+19.5 P=0.073

Hastalarin biofeedback tedavisi sonrasindaanal dinlenim basinglarinda artis,
ve ortalama rektal dinlenim basinglarinda azalma goriildii (Tablo 7, Grafik 10,11).
Bu farkliliklar istatiksel olarak anlamli bulundu (p<0.001, Wilcoxon Signed Rankes
Test). Hastalarin diisiik olan ortalama maksimum sikma basinc1 (Grafik 12) ve
ortalama maksimum sikma siiresinin (Grafik 13) ve Oksiiriik testine ortalama EAS
basinciyanit oranlarinin (Grafik 14) biofeedback tedavisi sonrasi anlamli olarak
arttigr gorildi (p<0.001, Wilcoxon Signed Rankes Test, Tablo 7).Ortalama ilk his
voliimii azalirken (p=0.001, Wilcoxon Signed Rankes Test, Tablo 10, Grafik 15),
ortalama sikisma voliimii istatistiksel olarak anlamli oranda artti (p< 0.001,
Wilcoxon Signed Rankes Test, Tablo 7, Grafik 16).Spontan rektal kontraksiyonlari
olan hastalarin %80’de bu kontraksiyonlar kayboldu. RAIR ortalamara hatlama
yiizdesi biofeedback Oncesi ve biofeedback sonrasi benzer oldugu i¢in aralarindaki

fark istatiksel olarak anlamli bulunmadi, (p=0.073, Paired Samples Test).
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Tablo 8. Anorektal malformasyon grubu hastalarin biofeedback tedavisi 6ncesi ve

sonrast  kontinans, inkontinans ve yasam kalitesi skorlarinin
degerlendirilmesi
Grup |
Anorektal Biofeedback Biofeedback P
malformasyon oncesi sonrasi
Hasta sayisi 20
Yasam Kalitesi 642 10.542.5 P<0.001
skoru
Holschneider 943 10.5+1.5 P<0.001
kontinans skoru
Wexner 10.541.5 7.542.5 P<0.001
inkontinans skoru

ARM grubu hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve sonrasi kontinans,

inkontinans ve yasam kalitesi skorlarinin karsilagtirilmasi sonucunda Holschneider

kontinans skoru ve yasam kalitesi skoru ortalamasinda anlamli yiikselme gozlenirken,

ortalama Wexner inkontinans skorunda ise anlamli azalma gozlendi (p<0.001,
Wilcoxon Signed Rankes Test, Tablo 8,Grafik 7,8,9).

Tablo 9.ARM’li hastalarin biofeedback tedavisine yanitlarinin degerlendirilmesi

fekal fekal
mkontma.n ?l' mkontma.n ?h Holschneider | Holschneider Wexner Wexner
coc;:;::nlcm QOC;:;::‘HIQIH kontinans kontinans inkontinans | inkontinans
Degerlendirme Kalitesi Kalitesi skgru bI'Of. skoru biof. skcjru b[of. skoru biof.
skorlari skoru-biof. skoru-biof. oncesi sonrasi oncesi sonrasi
oncesi sonrasi
Yanitlar Tam - =11 sonuc¢ 210 sonu¢ =5 sonu¢
Kismi 8-10 5-9 6-10
5 9 kismi 6 9 kismi 10 6 kismi
8 12 tam 9 11 tam 11 9 kismi
6 10 | kismi 11 12 tam 10 6 Kismi
7 9 kismi 10 12 tam 12 7 kismi
5 11 tam 9 10 tam 12 9 kismi
F 4 8 kismi 8 11 tam 10 6 kismi
s 5 10 | kismi 12 12 tam 9 7 | kismi
7 5 9 | kismi 10 12 | tam 12 10 | kismi
g _ 8 12 tam 8 11 tam 10 7 | kismi
e = 6 11 | tam 8 12 | tam 10 5 | tam
§ g 4 8 kismi 7 10 tam 9 6 | kismi
= 8 13 | tam 9 11 tam 12 8 | kismi
s 8 11 | tam 11 12 | tam 12 9 | kismi
e 6 10 | kismi 12 12 tam 11 7 | kismi
< 7 10 | kismi 11 12 tam 9 6 kismi
5 9 kismi 7 10 tam 11 7 kismi
7 11 tam 8 11 tam 12 8 kismi
8 12 tam 6 9 Kismi 10 6 Kkismi
5 8 kismi 8 12 tam 9 7 kismi
7 10 | kismi 10 12 tam 12 9 kismi
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100% -
90% -
80% -
70% -
60% -
50% - o Kismi yanit
40% - B Tam yanit
30% A
20%
10%

0% T T f

Yasam Kalitesi Holschneider Wexner
Kontinans inkontinans

Grafik 5. ARM’li hastalarin biofeedback tedavisine yanitlari

Wexner inkontinans skoru < 5, Holschneider kontinans skoru > 10, yasam
kalitesi skoru >11 olan ve en az iki degerlendirme skoruna gore tam yanit alinan
hastalar tam diizelme olarak kabul edildi. Wexner inkontinans skoru 6-10,
Holschneider kontinans skoru 5-9, yasam kalitesi skoru 8-10 arasi olan, en az iki
degerlendirme skoruna gore kismi yanit alinan hastalar kismi diizelme olarak kabul

edildiler (Tablo 9; Grafik 5).

Biofeedback tedavisi uygulanan 20 hastanin fekal inkontinansli ¢ocuklar i¢in
yasam Kkalitesi skoruna gore 8’inde (%40), Holschneider kontinans skoruna gore
18’inde (%90), Wexner inkontinans skoruna gore 1’inde (%5) biofeedback
tedavisine tam yanit goriildi. Hastalardan fekal inkontinansli ¢ocuklar i¢in yasam
kalitesi skoruna gore 12’sinde (%60), Holschneider kontinans skoruna gore 2’sinde
(%10), Wexner inkontinans skoruna gore 19’unda (%95) biofeedback tedavisi

sonrasi kismi diizelme goriildii (Tablo 9).

Hirschsprung grubundaki hastalarin anomalinin tipine, yapilan ameliyatlara ve
ADBG’de kolonun durumuna gore dagilimlari tablo 10°da gosterildi. Gegis zonu
rektum ve sigmoid kolona lokalize olan hastalar kisa segment sigmoid kolondan

proksimalde olan hastalar uzun segment hastalik olarak kabul edildi.
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Tablo 10. Hirschsprung grubundaki hastalarin dagilimi

Hirschsprung grubu

ADBG’de
Tipleri Yapilan ameliyatlar kolonun
durmu
Lap. yardimli
seKrIT?:nt seuf#ennt L:?Phsr%nualh Duhamel Swenson transanal bos Dolu
g g P g pullthrough
17 13 18 6 2 4 20 10

Tablo 11. Hirschsprung grubu hastalarin anal manometrikdegerlendirmelerinin

karsilastirilmasi
Grup 11
Hirschsprung
hastahg Biofeedback oncesi Biofeedback sonrasi P
Hasta sayis1 30
O.rtala.ma anal 52412 69.5+8.5 P<0.001
dinlenim basinci
Qrtalqma rektal 26412 14.5+8.5 P<0.001
dinlenim basinci
Ortalama maksimum 88 54415 108.54£37.5 P<0.001
sitkma basinci
Ortalarrla m:aksmum 11,5448 21.1549 45 P<0.001
sikma siiresi
Oksiiriik testine EAS 445423 5 83+34 P<0.001
yaniti
Ortalama ilk his 50420 25415 P<0.001
voliimii
Ortalama silisma 125425 14030 P<0.001
voliimii
. Pozitif: 18 Pozitif: 25
RAIR ] ) P=0,016
Negatif: 12 Negatif: 5

Spontan rektal Yok: 18 Yok: 26 =

. P=0,008
kontraksiyon Var: 12 Var: 4
RAIR rahatlama 27+14 45+11 P<0.001

yiizdesi

Hastalarin ortalama anal dinlenim basinglarinda artma (Grafik 10), ortalama

rektal dinlenim basinct oranlarinda ise azalma goriildii (Tablo 11) (Grafik 11). Bu

farkliliklar istatiksel olarak anlamli bulundu (p<0,001,Paired Samples Test).

Hastalarin ortalama maksimum sikma basinct (Grafik 12), ortalama maksimum




stkma siiresinin (Grafik 13) ve oksiiriik testine ortalama EAS basinciyanit oranlarinin
(Grafik 14) biofeedback tedavisi sonrasi anlamli olarak arttigi goriildii (p<0.001,
Wilcoxon Signed Rankes Test, Tablo 11). Ortalama ilk his volimi (Grafik 15),
ortalama sikisma voliimii (Grafik 16) istatistiksel olarak anlamli oranda azaldi (p<
0.001, Wilcoxon Signed Rankes Test, Tablo 11). Hastalarin RAIR negatiflik oranlari
anlaml olarak azalirken, spontan rektal kontraksiyonlar1 olan hastalarin %75’de bu
kontraksiyonlar kayboldu. RAIR rahatlama vyiizdesinde anlamli artis gdzlendi
(p<0.001, Paired Samples Test) (Grafik 17).

Tablo 12. Hirschsprung grubu hastalarin yasam kalitesi, kontinans ve inkontinans

skorlarinin karsilastiriimasi

Grup ) g Biofeedback oncesi | Biofeedback sonrasi P
Hirschsprung hastaligi

Hasta sayisi 30

Fekal inkontiagggocuklag 7.5+1.5 11.542.5 P<0.001
icin yasam Kalitesi skoru

Holschneider kontinans skoru 9.5+2.5 12+£2 P<0.001
Wexner inkontinans skoru 10+£2 442 P<0.001

HH grubu hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve sonrasi kontinans,
inkontinans ve yasam kalitesi skorlarinin karsilastirilmasi sonucunda Holschneider
kontinans skoru ve yasam kalitesi skoru ortalamasinda anlamli yiikselme gozlenirken,
ortalama Wexner inkontinans skorunda ise anlamli azalma gozlendi, (p<0.001,
Wilcoxon Signed Rankes Test Tablo 12) (Grafik 7,8,9).
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Tablo 13.

Hirschsprung grubu hastalarin biofeedback tedavisine yanitlarinin

degerlendirilmesi
Fekal Fekal
inkontinansh | inkontinansh
cocuklar icin | cocuklar i¢in

yasam yasam Holschneider Holschneider Wexner Wexner
kalitesi kalitesi kontinans kontinans inkontinans inkontinans
Degerlendirme skoru-biof. skoru-biof. skoru biof. skoru biof. skoru biof. skoru biof.

skorlari oncesi Sonrasi Oncesi Sonrasi oncesi Sonrasi

Tam >11 >10 <5
Yanitlar X sonu¢ sonu¢ Sonug
Kismi 8-10 5-9 6-10

7 9 kismi 8 11 tam 9 4 Tam
8 12 tam 11 12 tam 9 6 Kismi
8 13 tam 9 12 tam 9 2 Tam
6 9 Kkismi 12 14 tam 10 6 Kismi
6 10 | kismi 10 tam 12 6 Kismi
7 11 tam 11 tam 9 4 Tam
9 11 tam 13 tam 10 3 Tam
Jis 10 kismi 10 12 tam 9 2 Tam
6 9 kismi 10 12 tam 10 4 Tam
8 13 tam 12 14 tam 9 5 Tam
7 12 tam 10 13 tam 11 5 Tam
8 14 tam 10 11 tam 9 3 Tam
3 8 11 tam 9 11 tam 12 6 Kismi
g 6 10 | kismi 9 12 | tam 10 4 | Tam
g 8 12 | tam 10 12 | tam 9 3| Tam
g8 7 10 | Kismi 8 11 | tam 9 5 | Tam
2 6 10 | kismi 7 10 | tam 9 4 | Tam
= 7 12 tam 9 13 tam 10 4 Tam
7 9 kismi 9 11 tam 11 5 Tam
9 14 tam 8 12 tam 9 3 Tam
7 11 tam 11 14 tam 10 6 Kismi
6 10 kismi 10 11 tam 9 4 Tam
8 12 tam 11 13 tam 10 3 Tam
8 13 tam 12 14 tam 9 2 Tam
7 11 tam 10 12 tam 9 5 Tam
6 kismi 8 10 tam 8 4 Tam
7 Kkismi 12 tam 9 6 Kismi
8 13 tam 10 13 tam 9 3 Tam
7 14 tam 12 tam 10 4 Tam
7 10 kismi 12 tam 9 4 Tam
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Grafik 6. Hirschsprung grubu hastalarin biofeedback tedavisine yanitlari

Wexner inkontinans skoru < 5, Holschneider kontinans skoru > 10, yasam
kalitesi skoru >11 olan, en az iki degerlendirme skoruna gore tam yanit alinan
hastalar tam diizelme olarak kabul edildi. Wexner inkontinans skoru 6-10,
Holschneider kontinans skoru 5-9, yasam kalitesi skoru 8-10 arasi olan, en az iki
degerlendirme skoruna gore kismi yanit alinan hastalar kismi diizelme olarak kabul

edildi (Tablo 13; Grafik 6)

Biofeedback tedavisi uygulanan 30 hastanin fekal inkontinansli ¢ocuklar igin
yasam kalitesi skoruna gore 17’de (%56.7), Holschneider kontinans skoruna gore
hepsinde (%2100), Wexner inkontinans skoruna goére 24’de (%80) biofeedback
tedavisi basarili olarak bulundu. Hastalardan fekal inkontinansli ¢ocuklar i¢in yagam
kalitesi skoruna gore 13’de (%43.3), Wexner inkontinans skoruna gore 6’da (%20)
biofeedback tedavisi sonrasi kismi diizelme goriildii (Tablo 13).

Asagidaki grafiklerde her iki gruptaki hastalarin Holschneider kontinans,
Wexner inkontinans ve fekal inkontinansh ¢ocuklar ig¢in yasam kalitesi skorlarinin,
maksimum anal dinlenim basinci ortalamasi, maksimum rektal istirahat basinci
ortalamasi, maksimum anal sikma basinci ortalamasi, ortalama maksimum sikma
stiresi, Oksiiriik testine ortalama EAS basinci yanit oranlari, algilama esik voliimii
ortalamasi, maksimum sikigma hissi ortalamasi, anorektal inhibitdr relaksasyon
yiizdesi biofeedback dncesi ve sonrasi degerlerinin grafik goriintiisti verildi (Grafik

7-17).
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holschneider kontinans
14— skoru biof. Oncesi
holschneider kontinans
skoru biof. Sonrasi
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Anorektal malformasyon Hirschsprung

grup
Grafik 7. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve

sonras1 Holschneider kontinans skorlarinin degerlendirilmesi

wexner inkontinans skoru
biof. ncesi
wexner inkontinans skoru
biof. Sonrasi
107 E g

8—

6

4—

2—

T T
Anorektal malformasyon Hirschsprung

grup
Grafik 8. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve

sonras1t Wexner inkontinans skorlarinin degerlendirilmesi
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- fetal yasam kalitesi skoru-
- biof. éonrasn

10+
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Anorektal malformasyon Hirschsprung

grup
Grafik 9. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve
sonrast Fekal inkontinansli ¢ocuklar i¢cin yasam kalitesi skorlarinin

degerlendirilmesi

ARM grubunda ortalama Holschneider kontinans skoru, ve pediatrik yasam
kalitesi skoru HH grubuna gore anlamli diisiitk veWexner inkontinans skoru anlamli

oranda yiiksek bulundu (Grafik 7-9).
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Anorektal malformasyon Hirschsprung
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Grafik 10. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve
sonrast maksimum anal dinlenim basinci ortalamasi degerlerinin

karsilastirilmasi

max. Rektal istirahat basinci
40 ortalamasi biof. 6ncesi
max. Rektal istirahat basinci
ortalamasi biof.sonrasi
307
20+
10
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T L
Anorektal malformasyon Hirschsprung
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Grafik 11. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi 6ncesi ve
sonrast maksimum rektal istirahat basinci ortalamasi degerlerinin

karsilastirilmasi
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Grafik 12. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve

sonrasi maksimum anal sikma basinct ortalamas: degerlerinin

karsilastirilmast
max. Anal sikma basincinin
35+ yanlanma siresi(sn)biof.
max. Anal ;g'hl:‘(basggmn
glanma sn)biof.
304
25+
7
o]
20

157

1 B ]

T T
Anorektal malformasyon Hirschsprung
grup

Grafik 13. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve
sonrast maksimum anal sitkma basinci yarilanma siiresi degerlerinin

karsilastirilmast
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Grafik 14.

T T
Anorektal malformasyon Hirschsprung
grup

ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve

sonras1 Oksiiriik testine ortalama EAS basmecir yaniti degerlerinin

algilama esik volim (ilk
m) biof. 6ncesi

Eduyu ) biof

karsilastirilmasi
100
*
80 o
o
601 o
40 o §
i §
-
T =
Anorektal malformasyon Hirschsprung

grup

algilama esik voltimii (ilk
duyum) biof. Sonrasi

Grafik 15. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve

sonrasi algilama esik voliimii degerlerinin karsilastirilmasi
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Grafik 16. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve

sonrast maksimum sikigma hissi voliimii degerlerinin karsilastirilmasi

anorektal inh refleks
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Grafik 17. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi ve
sonrast  anorektal inhibitdr relaksasyon yiizdesi degerlerinin

karsilastirilmasi
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HH hastalig1 grubunda anorektal parametrelerin biofeedback tedavi sonrasi

ARM grubuna gore daha fazla iyilestigi gozlendi (Grafik 10-17).

Her iki gruptaki hastalarin kontinans, inkontinans ve fekal inkontinansl
cocuklar i¢in yasam kalitesi biofeedback tedavisi Oncesi ve sonrasi degerleri
karsilagtirildi, ayr1 ayr1 her ti¢ skora gore tedaviye tam, kismi yanit veren ve yanit
vermeyenler belirlendi (Tablo 14). Degerlendirme skorlarindan alinan sonuglar
incelenerek her iki gruptaki hastalarin biofeedback tedavisine basari oranlar
hesaplandi (Tablo 15; Grafik 18).

Tablo 14. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi sonrasi yanit

oranlari
Anorektal
Gruplar Malformasyon Hirschsprung grubu
grubu
Degerlendirme Tam Kismi Tam Kismi
skorlari yanit yanit yanit yanit
(%) (%) (%) (%)
Fekal inkontinansh
cocuklar icin yasam 40 60 56.7 43.3
kalitesi
Hﬁlschnelder 90 10 100 i
ontinans
Wexner inkontinans 5 95 80 20

Tablo 15. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi sonrasi

basar1 oranlari

Gruplar Anorektal
Malformasyon Hirschsprung
Tedavi sonucu grubu grubu
Tam diizelme (%0) 35 90
Kismi diizelme (%0) 65 10
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Grafik 18. ARM ve HH grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi sonrasi
basar1 oranlar1

Her iki gruptaki hastalarin basar1 oranlar1 hesaplandiktan sonra, bu oranla
biofeedback tedavisi Oncesi yapilan anal manometre degerleri korelasyonu
degerlendirildi. Hirschsprung grubundaki hastalarda maksimum anal sikma
basinci yarilanma siiresinin kisa olmasiyla biofeedback tedavisine tam yanit
verme arasindaistatiksel olarak anlamli korelasyon bulundu. (P<0,041 Mann-

Whitney Test) (Grafik 19).

grup
N ARM
(] HRSCHSPRUNG

125+

100

757 o3

50

259

T T
kismi yanit tam yanit

basan

Grafik 19. Hirschsprung grubundaki hastalarin biofeedback tedavisi Oncesi
maksimum anal sikma basinci yarilanma siiresinin tedavi basarisina
etkisi
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5. TARTISMA

Defekasyon dinamiklerinin gorsel ve isitsel uyarilarla hastaya 6gretilmesi ve
sfinkter kaslarinin giiglendirilmesini amaglayan biofeedback yontemi erigkinlerde
fekal inkontinans, pelvik taban uyumsuzluguna bagli kabizlik ve anal agrinin
giderilmesinde etkinligi gosterilmis olan ve son 20 yildir siklikla kullanilan bir
yontemdir (2,8,9). Bu yontemin, g¢ocuklarda fonksiyonel kabizliga bagli diski
kacirmanin tedavisinde kullanimi ile ilgili bircok kontrollii ve randomize calisma
bulunmasina ragmen, HH ve ARM’lere bagh kabizlik veya diski kagirmanin
tedavisinde kullanimi ile ilgili ¢ok az sayida, kontrolli ve randomize olmayan
calismalar bulunmaktadir (3,9-14). Ayrica biofeedback tedavisininin g¢ocukluk
caginda fonksiyonel fekal inkontinans iizerinde etkinligini arastiran calismalarin
sonuglari ¢eligkilidir (7-15). Bir ¢ok calisma biofeedback yonteminin bazi hastalarda
etkin oldugunu soylerken bu hasta grubunun ozellikleri ile ilgili somut veriler
sunamamaktadir (11-12). Bu ¢alismalarin aksine biiyiik hasta serileri igeren kontrollii
randomize olan iki ¢aligmada biofeedback yonteminin defekasyon dinamiklerini
diizeltmede etkin olmasma ragmen klinik bulgular1 ayni1 oranda diizeltmedigi
sonucuna varilmistir. Cocukluk ¢ag1 fekal inkontinans ve kabizliginda biofeedback
tedavisini iceren davranig diizenleme ve kognitif fonksiyonlar1 iyilestirme
tedavilerinin etkisini arastiran randomize ve kontrollii ¢aligmalarin analizini igeren
““Cochraine Database of Systemic Reviews’’ de yaymlanan derlemelere gore
fonksiyonel konstipasyona bagli diski kag¢irma tedavisinde biofeedback tedavisinin
klasik tedaviye stiinliigiinii gosteren yeterli kanit bulunamamistir (13-14). Ancak
konu ile ilgili daha iyi planlanmis ve hastalarin 6zellikleri ve defekasyon dinamikleri
ile ilgili daha fazla bilgiyi igeren, daha iyi randomize edilmis, hasta sayisinin
artirtldigr ¢alismalara ihtiyag oldugu belirtilmektedir. Bunun yami sira organik
nedenlere bagli fekal inkontinans ve kabizlik tedavisinde biofeedback tedavisinin
etkinliginin degerlendirilmesi i¢in literatiirde yeterli bilgi olmadig1 ve konu ile ilgili

kontrollii randomize ¢alismalarin yapilmasi gerektigi sonuglarina varilmistir (15-16).

Bu bilgiler 1s181nda, bu ¢alismada ARM ve HH nedeniyle diizeltici ameliyat

gecirmis ancak standart bagirsak kontrol programia yanitsiz kontrol fekal
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inkontinansi olan hastalarda, uzun dénem biofeedback tedavisinin hastalarin yasam
kaliteleri ve defekasyon dinamikleri tizerine etkileri arastirildi. Ayrica bu hastalarin
uzun siireli biofeedback tedavisine yanitlar1 degerlendirildi ve hangi hastalarin

biofeedback tedavisinden yararlanabilecegini saptanmaya calisildi.

Calismada ARM grubunda ortalama Holschneider kontinans skoru, Wexner
inkontinans skoru, fekal inkontinansli gocuklar i¢in yasam kalitesi skoru HH grubuna
gore anlamli oranda diisiik idi. Ayrica biofeedback tedavisi Oncesi ortalama anal
dinlenim, rektal dinlenim ve maksimum anal sitkma basinglarinin ve anal sitkma
basinci yarilanma siiresinin ARM grubunda HH grubuna gore daha kisa oldugu
goriildii. Biofeedback tedavisi ile ortalama anal dinlenim basinci, maksimum anal
stkma basinct ve anal sikma yarilanma siiresindeki anlamli artistn HH grubunda
ARM grubuna gore daha yiiksek oranda gerceklestigi goriildii. Biofeedback tedavisi
oncesi hastalarin oksiiriik testine olan EAS yanitt ARM grubunda HH grubuna gore
belirgin daha diisiik idi ve bu yanittaki biofeedback tedavisi sonrasi gelisen artis HH
grubunda daha belirgindi, ARM grubunda biofeeback tedavisi oncesi daha diisiik
olan ilk his algilama voliimii, HH grubuna gore daha belirgin olarak azaldi. ARM
grubunda HH grubuna gore diisiik olan maksimum sikigsma voliimii artarken, HH
grubunda yiiksek olan voliim azaldi. Biofeedback tedavisi Oncesi anorektal
Mmanometre parametrelerinin ARM grubunda HH grubuna gore daha kétii yonde
etkilenmis olmasi literatiirdeki daha Onceki yaynlarla benzerdir ve beklenen bir
bulgudur (9,13,14). Istemli bagirsak hareketlerinin ve fekal kontinansin saglanmasi
yeterli innervasyon, pelvik taban kaslari, EAS ve IAS ve anal kanal duyu
mekanizmalarindan olusan anatomik yapilarin iyi gelismis olmasina, anatomik
biitiinliiklerini korumalarina baglidir. ARM grubu hastalarda bu anatomik yapilarda
ve fonksiyonlarinda gelisimsel sorunlar ve gecirilen ameliyatlara bagli belirgin
hasarlanmalar vardir (41,47). ARM’li hastalarda 6zellikle algak tipte yiiksek oranda
goriilen konstipasyondan, megarektum, megasigmoid ve rektal denervasyon, yiiksek
tipte goriilen fekal inkontinansdan ise yeterince gelismemis EAS ve IAS, rektal
duyunun olmamasi ve spontan rektal kontraksiyonlar sorumlu tutulur. IAS anal
dinlenim basincini %90’ 11 olusturdugundan ARM’li hastalarda IAS’in olmamasi

anal dinlenim basinglarinin diisiik olmasi ile sonuglanir. Buna yiiksek tip hastalarda
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anal kanal ve duyu reseptorlerinin gelismemis olmasi eklendiginde fekal inkontinans

beklenen bir sonug olarak karsimiza ¢ikar.

Calismada ARM grubunda standart bagirsak kontrol programi ile beraber
uygulanan biofeedback tedavisi sonrasi ortalama anal dinlenim basinglarinda,
ortalama maksimum sikma basinglarinda ve maksimum sikma siirelerinde artis,
ortalama rektal dinlenim basinglarinda azalma, ve oksiiriik testine EAS yanitinda
artma goriildii. Ortalama ilk his voliimii azalip hastalar daha duyarli hale gelirken,
ortalama maksimum tolere edilebilen voliim ve rektal rezervuar fonksiyonu artti.
Spontan rektal kontraksiyonlar azaldi. Bu sonuglar biofeedback tedavisinin 6zellikle
EAS fonksiyonu ve duyu reseptorleri tizerinde etkili oldugunu gostermektedir. EAS
fonksiyonunun artisinin anal kanal basincina yaptigi katki kontinanst olumlu
etkilemektedir. Bu olumlu etkilerin klinik yansimasi ARM hastalarin uzun dénem
biofeedback tedavisi sonrasinda kontinans skoru ve yasam kalitesi skoru
ortalamalarinda anlamli artis ve Wexner inkontinans skorunda ise anlamli azalma
olarak gozlendi. ARM grubunda wuzun donem biofeedback tedavisi

hastalarin %35’inde tam basarili, %65’ inde ise kismi basarili oldu.

Bu ¢alismadaki sonuglara benzer olarak Leung ve ark. ¢alismasinda ARM’u
ve fekal inkontinansi olan 25 c¢ocuk hastada 6 ay siireyle yapilan biofeedback
tedavisi sonrast %45 hastada miikkemmel yanit, %44 hastada kismi yanit ve %16
hastada zayif yanit gézlenmistir (12). Baska bir calismada, ARM’li 31 ¢ocuk hastada
kisa siireli  biofeedback uygulanmasi sonrasinda biofeedback tedavisinin
hastalarin %82’sinde etkin oldugu ancak hastalarin %67’sinde tedavi kesildikten
sonra olumlu etkinin kayboldugu belirtilmistir (13). Klinigimizde yapilan ve Tiibitak
tarafindan desteklenen (PROJE NO: SBAG-3735 (107S241)) prospektif randomize
calismada ii¢ aylik biofeedback tedavisini kronik konstipasyonda, ARM ve HH
gruplarinda standart tedavilere gore daha etkin oldugu gésterilmistir (17).

HH grubunda uzun doénem biofeedback tedavisi sonrasinda anorektal
malformasyon grubuna benzer olarak ortalama anal dinlenim basinglarinda artis,
ortalama rektal dinlenim basin¢larinda azalma goriildii. HH grubu hastalarin diisiik
olan ortalama maksimum sikma basinci ve ortalama maksimum sikma siiresinin ve

Oksiiriik testine ortalama EAS yanitinin anlamli olarak arttig1 goriildii. Ortalama ilk
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his voliimii ve ortalama maksimum tolere edilebilen voliim azaldi ve hastalarin anal
duyarhiliklar artip, rektal rezervuar fonksiyonlar1 normale dondii ve spontan rektal
kontraksiyonlar1 olan hastalarin %75’inde bu kontraksiyonlar kayboldu. Bu olumlu
gelismelerin  klinige yansimasi uzun donem biofeedback tedavisi sonrasinda
kontinans skoru ve yasam kalitesi skoru ortalamasinda anlamli yiikselme ve ortalama
inkontinans skorunda ise anlamli azalma olarak gézlendi. HH grubunda uzun dénem
biofeedback tedavisi hastalarin %90’inda tam basarili, %10’unda ise kismi basarili
oldu. Hirschsprung grubu hastalarda tedavi dncesi sikma basinci yarilanma siiresi ile
biofeedback tedavisi basarisi arasinda bir korelasyon gosterildi. Sikma basinci

yarilanma siiresi diisiik olan hastalarda biofeedback tedavisi daha basarili oldu.

HH grubunda diizeltici ameliyatlar sonrasi goriilen fekal inkontinanstan
rektal kompliansin yersiz olmasi, yiiksek rektal basing, definitif ameliyatlar sirasinda
dentate ¢izginin hizasindan yapilan anastomozlarla anal kanal mukozasinin
zedelenmesi ve anal duyunun etkilenmesi ve IAS hasarlanmasi nedeniyle anal
dinlenim basincinin diisiik olmasi sorumlu tutulmaktadir. Bazilar1 da bu hastalarda
yetersiz olan kolonik motiliteyi sorumlu tutmaktadir. Uzun donem biofeedback
tedavisi sonrasi bu ¢alismadaki HH grubu hastalarda anal kanal dinlenim basincinda
ve anal duyarhilikta artis, rektal kompliansin diizelmesi ve spontan rektal
kontraksiyonlarin azalmast gozlendi. HH’da biofeedback tedavisi sirasinda
defekasyon dinamiklerini 6gretmenin daha kolay oldugu goriildi. Bu nedenle HH

grubu hastalarda tedavinin etkisinin daha belirgin oldugu diisiiniilmektedir.

Literatiirdeki bir ¢alismada HH nedeniyle Soave pull-through ameliyati
yapilmis olan ve inkontinansi olan 16 hastada iki hafta hastanede giin asir1 30dk
stireyle pelvik taban kaslarinin gili¢lendirilmesine yonelik biofeedback tedavisi
verildikten sonra hastalardan bir yil siireyle evde ev egzersizleri yapmalari
istenmistir. Tedavi 6ncesi ve sonrasi anal manometri bulgulari karsilastirildiginda
anal dinlenim ve sitkma basin¢larinda artis ve klinik bulgularda diizelme goriilmiistiir
(14). Yazarlar biofeedback tedavisi sonrasi perianal bolgedeki tip II kas liflerinin tip
I liflere doniistiigli ve bu doniisiimiinde fekal inkontinanst olumlu etkiledigini 6ne

siirmiislerdir.
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Bu tez c¢aligmasinin sonuglari, ARM ve HH nedeniyle diizeltici ameliyat
gecirmig ancak standart bagirsak kontrol programina yanitsiz direngli fekal
inkontinansi1 olan hastalarda uzun siireli biofeedback tedavisinin her iki grupta da
etkin oldugunu gosterdi. HH hastaligi grubunda bagar1 oraninin yiiksek olmasinin
muhtemel nedeni kontinansi saglayan anatomik yapilarin daha iyi korunmus olmasi
ve hastaya defekasyon dinamiklerinin daha kolay ogretilebiliyor olmasidir.
Biofeeback tedavisinin bagirsak kontrol programi ile birlikte kullanilmasi her iki

grupta da hastalarin yasam kalitesinin ylikseltilmesine belirgin katki saglamaktadir.

Ancak bu yontemin etkinliginin daha genis hasta serilerinde gosterilmesine
ve tedaviden fayda gorecek hasta grubunun 6n goriilmesini saglayacak anatomik,
klinik ve manometrik parametrelerin belirlenmesine ihtiya¢ vardir. Ayrica bu
hastalarda biofeedback tedavisi sonlandirildiktan sonraki seyrin izlenmesi ve
biofeedback tedavisinin olumlu etkilerinin uzun doénemde de devam ettiginin

gosterilmesi gereklidir.
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6. SONUCLAR

. ARM grubunda ortalama Holschneider kontinans skoru ve pediatrik
yasam kalitesi skoru, HH grubuna gore anlamli diisik ve Wexner

inkontinans skoru anlamli oranda yiiksek bulundu

. ARM grubu hastalarin uzun donem biofeedback tedavisi sonrasinda
Holscneider kontinans skoru ve yasam kalitesi skoru ortalamasinda
anlaml ylikselme gozlenirken, ortalama Wexner inkontinans skorunda

ise anlamli azalma gozlendi.

. Uzun donem biofeedback tedavisi sonrast ARM hastalarin ortalama anal

dinlenim basinglarinda artig, ortalama rektal dinlenim basinglarinda

azalma goruldii.

. ARM grubu hastalarin diisiik olan ortalama maksimum sikma basinci ve
ortalama maksimum sikma siiresinin ve Oksiiriik testine ortalama EAS
yanitinin uzun donem biofeedback tedavisi sonras1 anlamli olarak artig1

goriildil.

. ARM grubu hastalarda uzun donem biofeedback tedavisi sonrasi
ortalama ilk his voliimii azalirken, ortalama maksimum tolere edilebilen

voliim yiikseldi.

. ARM grubu hastalarda uzun dénem biofeedback tedavisi sonrasi spontan
rektal kontraksiyonlar1 olan hastalarin %80’inde bu kontraksiyonlar

kayboldu.

. ARM grubunda uzun doénem biofeedback tedavisi hastalarin %35’inde

tam basarili, %65’inde ise kismi basarili oldu.

. ARM grubu hastalarda tedavi dncesi demografik veriler, anomalinin
tipi, kolonun anatomik uzunlugu ve tedavi Oncesi anorektal
manometri degerleri ile uzun dénem biofeedback tedavisi arasinda

bir korelasyon gosterilemedi.
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10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

HH grubunda uzun dénem biofeedback tedavisi sonrasinda Holschneider
kontinans skoru ve yasam kalitesi skoru ortalamasinda anlamli yiikselme
gozlenirken, ortalama Wexner inkontinans skorunda ise anlamli azalma

gozlendi.

Uzun donem biofeedback tedavisi sonrast HH grubu hastalarin ortalama
anal dinlenim basinglarinda artig, ortalama rektal dinlenim basinglarinda

azalma gorildii.

HH grubu hastalarin diisiik olan ortalama maksimum sikma basinci ve
ortalama maksimum sikma siiresinin ve Okstiriik testine ortalama EAS
yanitinin uzun dénem biofeedback tedavisi sonrasi anlamli olarak artigi

goriildii.

HH grubu hastalarda uzun dénem biofeedback tedavisi sonrasi ortalama
ilk his voliimii azalirken ve ortalama maksimum tolere edilebilen voliim

azaldi.

HH grubu hastalarda uzun donem biofeedback tedavisi sonrasi spontan
rektal kontraksiyonlari olan hastalarin %75’inde bu kontraksiyonlar

kayboldu.

HH grubu hastalarda uzun donem  biofeedback  tedavisi

hastalarin %90’1nda tam basarili, %10’unda ise kismi basaril1 oldu.

ARM grubunda tedavi Oncesi ortalama Holschneider kontinans skoru,
Wexner inkontinans ve pediatrik yasam kalitesi skoru HH grubuna gore
anlaml oranda diisilk, Wexner inkontinans skoru anlamli olarak yiiksek

bulundu.

HH grubu hastalarda tedavi dncesi sikma basinci yarilanma siiresi ile
biofeedback tedavisi basarisi arasinda bir korelasyon gosterildi.
Sikma basinci yarilanma siiresi diisiik olan hastalarda biofeedback

tedavisi daha basarili oldu.
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17.

18.

19.

20.

21.

Biofeedback tedavisi Oncesi ortalama anal dinlenim, rektal dinlenim ve
maksimum anal sikma basinglarinin ve anal sikma basinci yarilanma
siiresinin ARM grubunda HH grubuna gore daha kisa oldugu gorildii.
Biofeedback tedavisi ile ortalama anal dinlenim basinci, maksimum anal
stkma basinct ve anal sikma yarilanma siiresindeki anlamli artisin HH

grubunda ARM grubuna gore daha yiiksek oranda gergeklestigi gortildii.

Biofeedback tedavisi dncesi hastalarin Oksiiriikk testine olan EAS
yanitt ARM grubunda HH grubuna gore belirgin daha diisiik idi ve
bu yanittaki biofeedback tedavisi sonrasi gelisen artis HH grubunda
daha belirgindi.

ARM grubunda biofeeback tedavisi 6ncesi daha diisiik olan ilk his
algilama voliimii, HH grubuna gore daha belirgin olarak azaldi.
ARM grubunda HH grubuna gore diigilk olan maksimum sikigma

voliimii artarken, HH grubunda yiiksek olan voliim azaldh.

ARM grubunda biofeedback tedavisi oncesi ve sonrasi anlamli bir
anorektal inhibitér refleks saptanmaz iken, HH grubunda
biofeedback tedavisi sonrasi dort hastada refleksin pozitiflestigi ve

relaksasyonun %60’1n iizerinde oldugu goriildii

HH grubunda ARM grubuna goére biofeedback tedavisine tam yanit
daha yiiksek oranda gozlendi.
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OZET

Giris: Defekasyon dinamiklerinin gorsel ve isitsel uyarilarla hastaya
Ogretilmesi  ve sfinkterkaslarinin  giiglendirilmesini  amaglayan biofeedback
tedavisinin anorektal malformasyon ve Hirschsprung hastaligi (HH) na bagh fekal
inkontinansi olan ¢ocuklar {lizerine etkinligini arastiran ¢ok az ¢aligma bulunmaktadir
ve uzun donem tedavinin sonuglar1 bilinmemektedir. Bu nedenle anorektal
malformasyon ve HH nedeniyle diizeltici ameliyat ge¢irmis ancak standart bagirsak
kontrol programina yanitsiz, direngli fekal inkontinansi olan hastalarda uzun stireli
biofeedback tedavisinin etkisini arastiran ileriye yonelik bir kohort tipi caligma

planland:.

Hasta ve yontem: Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi
kliniginde anorektal malformasyon ve HH bagl gelisen fekal inkontinans nedeniyle
tedavi edilen ve standart bagirsak kontrol programindan yeterli fayda gérmemis olan
5 ile 18 yas arasi hastalar calismaya alindi. 1 yil siireli uzun dénem biofeedback
tedavisi uygulanan hastalarin biofeedback tedavisi dncesi ve sonrasi Holschneider
Kontinans skorlari, Wexner inkontinans skorlar1 ve fekal inkontinansh ¢ocuklar igin
yagsam kalitesi skorlart karsilagtirildi. Tedavi Oncesi ve sonrasi yapilan
anorektalmanometri de ortalamaanal ve rektaldinlenim basinglari, maksimum sikma
basinglar ve siireleri, ilk his ve maksimum sikisma voliimleri, Oksiiriik testine
eksternal anal sfinkter yanitlarindaki degisim degerlendirildi. Wexner inkontinans
skoru < 5, Holschneider kontinans skoru > 10, yasam kalitesi skoru >11 olan, ve en
az iki degerlendirme skoruna goére tam yanit alinan hastalar tam diizelme olarak
kabul edildi. Wexner inkontinans skoru 6-10, Holschneider kontinans skoru 5-9,
yasam kalitesi skoru 8-10 arasi olan, en az iki degerlendirme skoruna goére kismi

yanit alinan hastalar kismi diizelme olarak kabul edildiler.

Bulgular: Anorektal malformasyon ve HH grubu hastalarin uzun dénem
biofeedback tedavisi sonrasinda Holschneider kontinans skoru ve yasam kalitesi
skoru ortalamasinda anlamli yiikselme gozlenirken, ortalama Wexner inkontinans
skorunda ise anlamli azalma gozlendi. Her iki grupta da ortalama anal dinlenim

basin¢larinda, ortalama maksimum sikma basinglarinda ve ortalama maksimum
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stkma siirelerinde artis, ortalama rektal dinlenim basinglarinda azalma ve Oksiiriik
testine EAS yanitinda artma goriildii. Ortalama ilk his voliimii azalirken, ortalama
maksimum tolere edilebilen voliim yiikseldi. Anorektal malformasyon grubunda
uzun donem biofeedback tedavisi hastalarin %35’inde tam basarili, %65’inde ise
kismi basarili oldu. Hirschsprung grubu hastalarda uzun dénem biofeedback tedavisi
hastalarin 90’inda tam basarili, %10’unda ise kismi basarili oldu. Hirschsprung
grubu hastalarda tedavi Oncesi sikma basinci yarilanma siiresi ile biofeedback
tedavisi basaris1 arasinda bir korelasyon gosterildi. Sikma basinci yarilanma siiresi

diisiik olan hastalarda biofeedback tedavisi daha basarili oldu.

Sonug¢: Anorektal malformasyon ve HH nedeniyle diizeltici ameliyat
gecirmis ancak standart bagirsak kontrol programia yanitsiz direngli fekal
inkontinans1 olan hastalarda uzun siireli biofeedback tedavisi her iki grupta da
etkindir. HH hastalig1 grubunda basar1 oraninin yiiksek olmasinin nedeni kontinansi
saglayan anatomik yapilarin daha iyi korunmus olmasi olabilir. Biofeedback
tedavisinin bagirsak kontrol programi ile kullanilmasi hastalarin yasam kalitesinin

yiikseltilmesine belirgin katki saglamaktadir.
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ABSTRACT

Introduction: There were few studies on the biofeedback therapy, which
consists of teaching the defecation dynamics with visual and auditory stimulations
and aims to improve sfincter muscle function for treatment of fecal incontinence in
children with Hirschsprung Disease (HD) and anorectal malformation (ARM) and
long term results are not known. Therefore we planned a prospective cohort study to
evaluate effects of long term biofeedback training in patients having fecal
incontinence despite standard bowel control program following definitive surgery for
HD and ARM.

Patients and method: Patients, 5 to 18 years old, who are treated for fecal
incontinence due to HD and ARM in Ankara University, School of Medicine,
Department of Pediatric Surgery and not benefitted enough from standard bowel
control program, were included in the study. All patients received biofeedback
therapy four times a week for 12 months either with a home device or in hospital
Holschneider Continence Scores, Wexner Incontinence Scores and Fetal Quality of
Life Scores of the patient sprior to biofeedback therapy and after the therapy were
compared. Mean anal and rectal resting pressure, maximum squeeze pressure and
duration, first feeling and maximumrectal distention volumes, and the responds of
external anal sphincter pressureto the cough test were evaluated with anal
manometyand the values obtained prior to biofeedback therapy were compared with
the values recorded after therapy. The patients who has <5 points from Wexner
incontinence score, <10 from Holschneider continence score, <11 from life quality
score and patients who has perfect scores of minimum 2 scoring tests were defined as
fully recovered. The patients who has 6-10 points from Wexner incontinence score,
5-9 from Holschneider continence score, 8-10 from life quality score and patients

who scored these ranks in at least 2 scoring tests were defined as partially recovered.

Results: After long term biofeedback therapy, mean Holschneider and life
quality scores of the were significantly increased and mean Wexner scores were
significantly decreased in the both HD and ARM groups. In both groups; mean anal

resting pressure, mean maximum squeezing pressure and duration were increased

109



and mean rectal resting pressure was decreased and respond of external sphincter to
the cough test was increased. Mean maximum tolerated volume was increased while
mean first feeling volume was decreased. In ARM group long term biofeedback
therapy was completely succesfull in 35% of the patients and partially succesfull in
65% of the patients. In HD group, the treatment was completely succesfull in 90% of
the patients and partially succesfull in 10% of the patients. There was a positive
correlation was shown between biofeedback therapy success andhalf life of
maksimum anal squeezing pressure in patients with HD. Biofeedback treatment was
more succesfull in patients with shorter half life of maksimum anal squeezing

pressure.

Conclusion: Long term biofeedback training found to be effective in patients
suffering from feceal incontinance resistant to bowel management programs in both
HD and ARM groups. The higher sucess rate in HD group may be a result of better
developed and preserved anatomical structures which provides continence.
Biofeedback therapy with bowel control program makes a significant effect to

improve of life quality of these patients.
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EK

A.U.T.F. COCUK CERRAHISI ANABiLiN! DALI DISKI KONTROL BOZUKLUGU (FEKAL
INKONTINANS) OLAN HASTALARI DEGERLENDIRME FORMU

ANAMNEZ
Adi1 Soyadi:
Dosya no:
Adres:
Telefon:
Cins:

Yas:

Tarih:
Yasadig yer:

SORGULAMA

Mekonyum ¢ikarma

Normal digkilama donemi

Tuvalet egitimi

Sikayetlerinin baslama yasi

Defekasyon sayisi/glin-hafta

Defekasyonun sekli

Agrili defekasyon

Digk1 miktar

Diskinin gap1

Tuvalete yetigsme

Solid hissi

Gaz hissi

Stv1 hissi

Soiling varsa
Soiling sayisi /giin-hafta
Soiling miktar1
Intermittan soiling

Gelisme geriligi

Karm agrisi

Kari agrisi+defekasyon
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Distansiyon

Istahsizlik

Kusma

Diyet aliskanligt

Onceden kabizlik tedavisi ve sekli
Ilag kullanimi

Ek hastalik

Entirezis/ nokturnal-diurnal
Idrar yolu enfeksiyonu

Diger

Akrabalik

Ailede hastalik 6ykiisii ve tipi

Yeni kardes, ailede sosyal sorun oykiisii

SKORLAR:
Roma konstipasyon skoru:

Konstipasyon skoru hastanin semptomu Roma II Kkriterlerinin kag¢ tanesini iceriyorsa ona gore
belirlenir

Bu kriterler:

Ikinma : 1 pozitif

Kat1 gaita: 1 pozitif

Yetersiz bosalma: 1 pozitif

Anal blokaj: 1 pozitif

Haftada 3 den az defekasyon: 1 pozitif

Bu kriterlerden + olanlarin toplami konstipasyon skorunu belirler

Holschneider Kontinans skoru:

Defekasyon sikligi

Normal 1-2/gln 2
Sik (3-5/gun) 1
Cok sik 0
Feces kivami

Normal 2
Gevsek

Siki 0
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“Soiling” (kulot kirletme)

Yok 2
Stres/iahal durumunda var 1
Sirekli 0
Rektal duyu

Normal 2
Bozuk

Kayip 0

Defekasyon tutma yetenegi

Dakikalarca 2
Saniyelerce 1
Kayip 0

Forme, gevsek veya gaz gaitaninayirt edilmesi

Normal 2
Bozuk 1
Kayip 0

Tedavi gereksinimi (lavman, ilag, bez)

Yok 2
Ara sira 1
Daima 0

*Skorun 10-14 arasinda olmasi iyi, 5-9 arasinda olmasi orta derecede, 0-4

Arasinda olmasi zayif kontinans olarak kabul edilir.
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Tablo 1: Wexner inkontinans derecelendirme skalasi

Inkontinans Tipi Higbir zaman >Ayda 1 ayda bir <- >Haftada 1- Haftada 1<- >Gunde 1 >Gunde
Kati 0 1 2 3 4
Sivi 0 1 2 3 4
Gaz 0 1 2 3 4
Ped ihtiyac 0 1 2 3 4
Yasam tarzi degisimi 0 1 2 3 4

Skorun 0-5 arasinda olmasi iyi, 5-15 arasinda olmasi orta derecede, 15-20

Arasinda olmasi zayif kontinans olarak kabul edilir.

Pediatrik Yasam kalitesi Skoru
Fekal inkontinansh ¢ocuklar igin yagam kalitesi skorlama kriterleri
Kriter Puan

“Soiling” (kulot kirletme)

Yok 4
Cok nadir

Sik 2
Inkontinans

Cok nadir 1
Sik 0
Okula gitmeme

Hicbir zaman 2
Cok nadir 1
Sik 0
Mutsuzluk veya endise

Hicbir zaman 2
Cok nadir 1
Sik 0
Yemek kisitlamasi

Yok 2
Bir dereceye kadar 1
Cok 0
Arkadaslarinindiglamasi

Hicbir zaman 2
Cok nadir 1
Sik 0

Yiiksek skorlar daha iyi yagam kalitesini gosterir
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CERRAHI TEDAVI GECIiRMIi$ HASTALAR
Anal atrezi

Tipi

Diizeltici ameliyat
Hirschsprung hastaligi

Segment uzunlugu

Diizeltici ameliyat

FiZiK MUAYENE
Karin muayenesi
Aniis yerlesimi
Anal fissiir

Skin tag

Hemoroid

Perianal fistiil

Presakral kitle

EK ANOMALILER
Uriner sistem

Spinal kanal
Kardiyovaskiiler sistem
Gis

Ekstremite

Kromozom

Diger

MUTLAK ISTENECEK TETKIKLER
Tam kan
Tam biyokimya (6zellikle kalsiyum)
Tiroid fonksiyon testi
Gaitada parazit, gaita yaymasi
Ayakta direkt karin grafisi
Kolon Bos
Kolon Dolu
Kolonik transit time (X-Ray)
Sag kolon
Sol kolon
Rektosigmoid
Tiim kolon
Spinal Anomalisi olan hastalarda Lumbal MRI (tethered kord acisindan)

Anal Manometri
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ANAL MANOMETRI: hastaya lavman yapildiktan sonra ve ajite hastalar sedatize
edildikten sonra yapilir. Lateral dekiibit pozisyonunda yapilir. Anal manometri sirasinda
degerlendirilen parametreler:

Maksimal anal dinlenin basinci Ortalamasi (hPa):
Maksimal rektal istirahat basinci ortalamasi(hPa):
Maksimal anal stkma basinci ortalamasi(hPa):
Maksimal anal sikma basincinin yarilanma siiresi (sn)
Oksiiriik testi:

Expulsiyon:

Algilama eslik voliimii (ilk duyum)(cc):

Maksimum sikigsma hissi(Maksimum sikisma voliimii):
Anorektal inhibitor reflex pozitifligi:

Anorektal inhibitor reflex relaxasyon yiizdesi:

Reflex gevseme hacmi:

Rektal/anal basing orani

Rektal komplians

Spontan rektal kasilma varligi ?

YORUM

Opere edilmis hastalarda ek olarak :

a) Anestezi altinda stimiilatorle anal sfinkter muayenesi yapilarak external anal sfinkterin
kasilma cevabi ve anal darlik olup olmadigi degerlendirilecek

Anestezi altinda muayne:

b) Kolon grafisi ¢ekilerek dilatasyon ya da kisa kolon varlig1 degerlendirilecek Defekografi
cekilerek rektal agilanmanin varlig1 degerlendirilecek

€) Anestezi altinda stimulatorle muaynede kasilma cevabinda azalma olan yada kasilma
yanitt olmayan hastalarda Manyetik rezonans goériintiileme yontemi ile external anal
sfinkter, puborektalis ve levator Ani kaslarindan olusan kas kompleksi degerlendirilecek

Kas komplex biitiinliigii bozulmus olan ¢ok dilate ve uzun sigmoid kolonu olan hastalar
cerrahi miidahale acindan degerlendirilecek
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HASTA GRUPLAMASI
Grup I (idiyopatik Kabizlik grubu):

Herhangi bir cerrahi girisim gecirmemis, organik bir hastalig1 olmayan ancak kabizlik ve /
veya enkoprezisi olan hastalar Bu hastalarda kendi i¢lerinde

a) Sadece konstipasyon
b) Konstipasyon+ enkoprezis:

Grup II: (Anorektal malformasyon): Anorektal malformasyon nedeniyle opere edilmis
konstipasyon ve/veya fekal inkontinansi olan hastalar:

Bu hastalarda kendi i¢lerinde
a) konstipasyont soiling,

b) fekal inkontinans

Grup 111: (Hirschsprung hastahgi) Hirschsprung hastaligi nedeniyle opere edilen
ameliyat sonrasi rektal biyopsilerinde ganglion hiicresi + olan ancak direncli
konstipasyonu ve/veya fekal inkontinansi olan hastalar:

a) konstipasyon# soiling

b) fekal inkontinans,

Tiim hastalarda
1) Konstipasyon ve inkontinans skorlart hesaplanacak
2)T{im hastalarda kolonik gecis zamani hesaplanacak

3)Anal manometri degerlendirilmesi yapilacak

TEDAVI

Hasta aileleri bilgilendirilip onam formu alindiktan tiim hastalara 2 ay siireyle klasik tedavi +
davranig diizenleme tedavisine alinacaklar.

Klasik tedavi

Kolonik ge¢is zaman1 uzun veya normal olan, ADBG de bol gaita olan anatomik
kolon rezeksiyonu olmayan hastalar i¢in bol posali diyet

1. bol posali diyet

2. laksatifler (SOKOL(likid parafin): 2x16lgek, 4x2 ye kadar ¢ikilabilir azaltarak
kesilecek)

3. bosaltict lavmanlar ADBG de c¢ok fazla gaita olan hastalarda 3 kez yiiksek
lavman 1 hafta siireyle fleet lavman veya libalax lavman uygulamasi

Kolonik gec¢is zamani kisa olan anatomik kolon rezeksiyonu olan hastalar i¢in

c. kabiz yapici diyet

HAYIR EVET
Siit ve siit tirtinleri Elma Suyu
Yaglar kabuksuz elma
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Kizartilmis gidalar piring

Meyve Simit
Sebze Haslama, 1zgara, firindas psmis etler
Baharat mesrubat katkisiz
Cikolata Sade Makarna
Meyve sulari Cay
Cerez(abur Cubur) Patates
Marmelat
muz

d. lomotil (diphenoxylate hydrochloride+ atropine) 0.3-0.4mgr/kgr/giin 4 dozda.
2yas alt1 6nerilmiyor.

2-5yas aras1 3X2mgr
5-8yas 4x2mgr
8-12yas 5x2mgr

e. lopermid (loperamide)0.4-0.8mgr /kgr/giin 2-4 dozda 1doz maxiumum 2mgr

Davranis tedavisi boyunca :

1. Tuvalet egitimi: Gastrokolik refleksten yararlanmak iizere ¢cocugun sabah kahvaltist ve
aksam yemeklerinden 10—15 dakika sonra tuvalete oturmasi ve 10-15 dakika siireyle tuvalette
kalarakkalin barsagini bosaltmaya ¢aligsmasi istendi. Ayrica gliniin diger zamanlarinda da
defekasyon ihtiyaci oldugu takdirde oyun veya baska sebeplerle tuvalete gitmeyi
ertelememesi vurgulanacak

2. Kosullandirma igin ise, ¢ocuga bu sorunun iistesinden gelebilecegi konusunda cesaret
verilerek, buna kendisinin de yiirekten inanmasi ve her gece uyumadan 6nce “ertesi giin
giizel bir giine uyanarak giin boyunca i¢ ¢amasirlarina hi¢ kaka kacirmayacagini veya
kakasini diizenli yapacagi i¢in kendi kendine ii¢ kez tekrarlamasi istenerek yapildi

3. Hastalarin defekasyon giinliigii tutulmast istenerek, ddiillendirmeler yapilmasi 6nerilecek

4. Bu konu ile ilgili egitici videolar seyretirilecek

Klasik ve Davranis diizenleme tedavisi sonrasi
1. Konstipasyon, inkontinans ve yasam kalitesi skorlar1 yeniden degerlendirilecek
2. Anorektal manometri tekrarlanacak

3. 5 yasi tizerindeki ve Asagidaki 6zellikteki hastalarda ek olarak basing biyofeedback tedavisi haftada 3
kez 3 hafta siireyle hastanede ve 3 ay siireyle ev egsersizi tedavisine alinacaktir.

a. Konstipasyon skoru > 2 olan
b. Holscneider kontinans skoru <12 olan
c. Yasam kalitesi skoru < 11 olan
Basing biyofeedback tedavisi sonrasi ve tedavi sonlandiktan 6 ay sonra hastalarda
1.Konstipasyon ve inkontinans skorlar1 yeniden degerlendirilecek

2. Anorektal manometri tekrarlanacak
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