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OZET

Giris ve Amag¢: Hirschsprung hastalii i¢in yapilan ameliyatlarda uygulanan
pelvik diseksiyonlarda, anorektal fonksiyonlar yaninda alt {iriner sistem
fonksiyonlar1 da etkilenebilmektedir. Bu calismada Swenson ve transanal
endorektal pull through (TAP) yontemleriyle ameliyat edilen Hirschsprung
hastalarinin klinik, anorektal manometrik ve tirodinamik olarak karsilagtirilmasi

amaglandi.

Hastalar ve Yontem: Bu calisma Swenson ameliyat1 (Grup I) ve TAP yapilan
(Grup II) ve her birinde 10’ar hasta olan iki grup {izerinde yapildi. Grup I’deki
hastalarin sekizi erkek, ikisi kiz, ameliyat yas1 ortalamalar1 2.5 ay idi. Grup II’deki
hastalarin yedisi erkek, iicii kiz, ameliyat yas1 ortalamalar1 1.7 ay idi. Klinik
bulgular, anorektal ve iiriner fonksiyonlar hakkinda bilgi ylizylize goriigme
yontemiyle elde edildi. Urodinami ve anorektal manometri islem yas1 ortalamalari
Grup I’de 5.3 yas, Grup II’de 3.7 yas idi. Her iki gruptaki hastalara standart
anorektal manometri ve {irodinami islemleri yapildi. Istatistiksel calismada Mann-

Whitney U ve Ki-Kare testleri kullanildi.

Bulgular: Her iki grup arasinda yas, cinsiyet, ameliyat ile {irodinami ve anorektal
manometri iglem yaslari, anorektal ve iiriner fonksiyonlar, rektoanal inhibitor
refleks (RAIR), mesane kompliyansi, mesane kapasitesi ve artik idrar kalmasi
acisindan anlamli fark saptanmadi. Pelvik taban kaslarinin elektromyografik

(EMG) aktiviteleri, Grup II lehine iki grup arasinda farkli bulundu.

Sonuclar: Pelvik taban kaslarinin EMG aktivitelerinin, TAP yontemiyle ameliyat
edilen hastalarda, Swenson ameliyati yapilanlara gore daha iyi olmasi, TAP

yonteminin daha giivenilir bir yontem oldugunu ortaya ¢ikarmistir.

Anahtar Kelimeler : Hirschsprung hastaligi, Swenson, endorektal pull through,

manometri, lirodinami



THE CLINICAL, ANORECTAL MANOMETRIC AND
URODYNAMIC COMPARISON OF PATIENTS WITH
HIRSCHSPRUNG’S DISEASE WHO UNDERWENT
SWENSON AND TRANSANAL ENDORECTAL PULL-
THROUGH OPERATIONS

ABSTRACT

Background and aim: During pelvic dissections for the Hirschsprung’s disease, in
addition to the anorectal functions, low urinary system can also be affected. In this
study, we aimed to compare the clinical, anorectal manometric and urodynamic
findings of Swenson’s operation and transanal endorectal pull through (TAP)

performed for Hirschsprung’s disease.

Patients and method: This study was performed on two groups with each having
ten patients who underwent Swenson’s operation (Group I) and TAP (Group II).
Group I was consisted of eight males and two females with 2.5 months of average
age. Group II consisted of seven male and three female patients with 1.7 months of
average age. The clinical symptoms about anorectal and urinary functions were
obtained by face-to-face interviews. Standard anorectal manometric and urodynamic
studies were performed on all patients in both groups. The average age for the
urodynamic and anorectal manometric study was 5.3 and 3.7 years for Group I and
Group II, respectively. Mann-Whitney U and Chi-Squared tests were used for the

statistical analysis.

Results: There was no statistical difference in the age, sex, operation ages,
urodynamic and anorectal manometry ages, anorectal and urinary functions,
rectoanal inhibitory reflex (RAIR), bladder compliance, bladder capacity, and

residual urine between the two groups. The electromyographic (EMG) activities of

VI



the pelvic floor muscles were statistically different between two groups, which is in

favor of Group II.

Conclusion: Since the EMG activities of pelvic floor muscles were better in the
patients who underwent TAP method than Swenson’s procedure, TAP seems to be

more reliable than Swenson’s method.

Key words: Hirschsprung’s disease, Swenson, endorectal pull through, manometry,

urodynamics
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GIRIS VE AMAC

Hirschsprung hastaligi (HH) sindirim kanalimin distalindeki, intramural
parasempatik, gangliyon hiicrelerinin eksikligi ile karakterize konjenital, fonksiyonel
bir hastaliktir (1,2). HH’ nin tedavisine yonelik ilk ameliyat, 1948 yilinda, Swenson
ve Bill (3) tarafindan yapilmistir.

HH’de uygulanan cerrahi tedavi yontemlerinin hepsinde temel prensip,
internal anal sfinkter (IAS)’in kismen, eksternal anal sfinkter (EAS)’in tiimiiyle
korunarak, agangliyonik segmentin ¢ikarilip normal bir barsak segmentinin aniise
anastomoz edilmesidir (1). HH’de uygulanan ii¢ temel cerrahi teknikte benzer
oranlarda komplikasyon goriilmektedir (4-10). Ameliyat sonrasi erken donem
komplikasyonlari, anastomoz kacagi, yara enfeksiyonu ve anastomoz darligidir. (1,
8). Ge¢ donem komplikasyonlar1 arasinda konstipasyon, enterokolit, altim1 kirletme

(soiling) sayilabilir. (1, 11,12).

Pull-through ameliyatlarindan sonra karsilasilan sorunlardan biri de idrar
damlatma, idrarin1 tam kontrol edememe, iseme sonrasi artik idrar kalmasi gibi iseme
bozukluklaridir (12). iseme bozukluklar1 en sik Swenson ameliyatlarindan sonra (%
12) goriilmektedir. iseme bozukluklarinin baslica nedeni pelvik diseksiyon sirasinda
veya daha Onceden distandii rektumun basisina bagli olarak mesaneye giden

sinirlerin zarar gérmesine baghdir (1).



Son yillarda Soave ameliyatinin modifikasyonu (tersine Soave) transanal
endorektal pull-through (TAP) yontemi HH’nin tedavisinde yaygin bir sekilde
uygulanmaktadir (13-15). TAP yontemi daha az invaziv, hastalarin hastanede kalig
siiresini  kisaltan, estetik sonuclari daha iyi ve pelvik sinirlerin zarar gérme
olasiliginin daha az oldugu bir yontemdir (16-17). TAP yontemiyle ameliyat edilen
hastalarin alt iiriner sistem fonksiyonlariyla ilgili literatiirde yeterli ¢aligma mevcut

degildir.

Bu c¢aligmada, Swenson ve TAP yontemleri ile ameliyat edilen iki grup
hastada klinik, anorektal manometrik ve iirodinamik ¢aligma yapilarak, sonuclarin

karsilastirilmas1 amaglandi.



GENEL BILGILER

ANAL BOLGE ANATOMISI
I. istemli (¢izgili) kaslar:

Fekal kontrolden sorumlu istemli ¢izgili kaslar, islevlerini pubis kemigine
huni seklinde giren yapilar, sakrumun alt kesimi ve pelvisin orta bdliimiiniin destegi
ile yerine getirirler. Anal bolgedeki diyafragma benzeri kas yapilar1 rektumun alt
kisminin tlim yiizeyini ¢epegevre sararak perianal cilde ulasirlar (Sekil 1).
Diyafragma benzeri yapiin iist kismi levator kas kompleksi, alt kismi ise EAS
olarak bilinir. Bu kas yapilar ischiococcygeus, iliococcygeus, pubococcygeus,
puborectalis, derin eksternal sfinkter ve yiizeyel eksternal sfinkter olarak bilinen
farkli aski ve kas tabakalarindan olusur. Normal kisilerde, pelvik tiimoérlerin
cikarilmas1 ya da travmanin neden oldugu sekellerin onarilmasi i¢in yapilan
posterosagittal eksplorasyondan elde edilen bilgilere gére yukarida bahsedilen farkl
kisim ya da halkalar, birbirinden ayirt edilememistir. Rektumun etrafinda ve cilt

altinda ona paralel olarak seyreden ¢izgili kaslarin devami gibi goriintirler (18-20).

EAS aniisiin 6niinde ve arkasinda birlesen bir grup parasagittal kas liflerinden
olusmaktadir. Levator kasinin iist kismindan gelen kas lifleri rektuma paralel
yerlesimlidir ve bundan dolay1 parasagittal liflere dik olarak uzanir. Huni seklindeki

yapinin st kismi levator kasi, alt kismi1 EAS, orta kismu ise (vertikal lifler) kas



kompleksi olarak adlandirilir. Bu kas lifleri arasinda herhangi bir ayirim yoktur.
Vertikal lifler (kas kompleksi) ve parasagittal lifler birlestikleri yerlerde iki adet kose
olustururlar, bunlar levator kompleksinin iist ve alt sinirin1 meydana getirirler.
Levator kasinin {ist kismimnin elektrik stimiilasyonuyla rektumu 6ne dogru ¢eken bir
kontraksiyon meydana gelir. Benzer bir uyar1 kas kompleksi seviyesinde uygulanirsa
aniisii yukartya dogru kaldirir. Bu uyar1 parasagittal liflere verilirse aniisiin
kapanmasina neden olacak sekilde kontraksiyon olusur. Uretral sfinkterin ¢izgili kas1
huni benzeri kas yapisinin bir parcasidir ve iiretranin oniinde yer alir. Kadinlarda bu
kaslar tiretra boyunca iki tarafli yerlesimlidir. Bu 0&zellik, persistan kloaka

olgularinda elektriksel stimiilasyonla gdsterilmistir (20-23).
II. Diiz kaslar (IAS):

IAS, anorektal bolgede, rektumun istemsiz diiz kaslarinin olusturdugu
sirkiiler tabakanin kalinlagsmasiyla meydana gelir (Sekil 1). Bu yapilarin farkh

yaslardaki sinirlar1 tam olarak belirlenememistir (20, 21).

Sekil 1. Anal kanal, distal rektum ve sfinkterlerin frontal kesitte sematik goriiniisii



III.Rektum ve anal kanalin kanlanmasi ve innervasyonu:
1. Arterler

Stiperior rektal arter, inferior mezenterik arterden ¢ikar ve sigmoid kolon
mezosu i¢inden rektumun {ist kismina ulasir, sag ve sol olmak tizere iki dala
ayrilarak kiigiik dallar halinde rektuma girer. Median rektal arter, internal iliak arterin
yan dalidir ve rektumun alt 1/3’liikk kismu ile anal kanalin tist kisimlarini besler.
Inferior rektal arter, internal pudental arterden cikar ve iskiorektal fossayr gecerek
anal sfinkterlere ulasir. Anal valvlerin altinda kalan kismi, sfinkterleri ve bu bolge
derisini besler. Rektumun baslica arteri, siliperior rektal arterdir. Rektumun
mobilizasyonu sirasinda inferior ve median rektal arter baglansa bile periton
refleksiyonunun altinda kalan kismin beslenmesi, siiperior rektal arterin submukozal

kollateral ag1 sayesinde olumsuz etkilenmez (20, 23)
2. Venler

Stiperior hemoroidal ven, inferior mezenterik ven araciliiyla portal sisteme
dokiiliir. Median ve inferior hemoroidal ven ise internal iliak ven aracilifiyla
sistemik dolagima dokiiliir. Bu, anal kanal ¢evresinde dogal bir porto-sistemik santtir
(20). Pleksus venozus rektalis interna her iki yone de drene olur. Bu pleksusun {ist
boliimii siiperior rektal (hemoroidal) vene, asagisinda kalan boliimii ise inferior rektal
(hemoroidal) vene drene olur. Median rektal ven genellikle ampulla rekti
cevresindeki kaslarin vendz kanmi drene eder. Ust hemoroidal pleksus anal kanalin
linea dentata iizerindeki boliimiinde submukozadadir. Dis hemoroidal pleksus ise
anal kanalin linea dentata altinda kalan bdliimiinde ve cilt altinda yerlesir. Iki pleksus
arasinda baglant1 vardir ve i¢ plekustaki genislemeler i¢ hemoroidleri, dis pleksustaki

genislemeler ise dig hemoroidleri olusturur (20, 23).
3. Lenf drenaji

Lenf kanallar1 arterleri izlerler. Rektumun 1/3 {ist ve 1/3 orta boliimiiniin lenf
drenaji inferior mezenterik lenf bezlerine olur. Rektumun 1/3 alt bdliimiiniin lenfatik
drenaj1 ise, yukariya dogru inferior mezenterik lenf bezlerine, yana dogru internal
iliak lenf bezlerine olur. Anal kanalin linea dentata altindaki kisminin lenfatik drenaji

ise, perianal lenfatik pleksusa, oradan da inguinal lenf bezlerine olur (20).



4. innervasyon

a. Parasempatik innervasyon: Her iki tarafta sakral 2-4. sinirlerin 6n
kisimlar1 rektuma dal veren n.erigentesi olusturur. Bu dallar Auerbach pleksusundaki
gangliyonlara yerlesir. Parasempatik sistem barsak duvarmin motor sinirleri,

sfinkterin inhibitorii ve rektal distansiyonun duyu lifleri olarak gérev yapar (20).

b. Sempatik innervasyon: Sempatik sinirler 2-4. lomber gangliyonlar ve
preaortik pleksustan c¢ikarlar. Lomber 5. vertebra seviyesinde hipogastrik sinirleri
olustururlar ve presakral sinirler gibi posterolateral pelvik duvarlara dogru uzanirlar.
Presakral lifler pelvisin diger tarafinda pelvik gangliyona katilirlar. Ince barsak

duvarinda inhibisyon yaparlar ve internal sfinkterin motor innervasyonunu saglarlar

(20, 23).

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

dallarindan innerve olur (20).

d. Sensitif innervasyon: Anal kanal, linea pectinea’nin 1 cm yukarisina
kadar uzanan ve cilde dogru genis bir sekilde uzanan olduk¢a duyarli bir bolgedir
(23, 24). Duthie ve Gairns (24) agr1 (serbest intraepitelyal), dokunma (Meissner
korpiiskiilleri), soguk (Krause yapilar1), basing ya da gerilme (Paccini ve Golgi-
Mazzoni korpiiskiilleri) ve siirtiinme (genital korpiiskiiller) duyularini algilayan sinir
sonlanmalarinm1 tarif etmislerdir. Rektum yukarida adi gegen uyarilara duyarli
degildir. Bununla birlikte diiz kaslarin parasempatik sinirleri ve rektumun etrafindaki
istemli kas mekanizmasmin etrafinda yerlesmis olan proprioseptif reseptorler

tarafindan algilandig1 diisiiniilen rektal distansiyona karsi bir hassasiyet mevcuttur

(20).



ALT URINER SIiSTEM ANATOMISI
I-Mesane

Eriskinde bos mesane pelviste pubik kemiklerin arkasinda yer alir. Dolu
oldugu zaman simfizis pubisin {istiinde, karin 6n duvarinda palpe edilebilir. Alti
yasina kadar olan cocuklarda, pelvis boslugu yeterli biiyiikliikte olmadigindan,
mesane bos olsa bile abdominal bir organdir. Eriskinde hacmi 500 ml kadardir.
Cocuklarda mesane hacmi yenidoganda 30-40 ml, daha biiyiik ¢cocuklarda 100-150
ml’dir. Bos mesanenin sekli piramide benzer. Mesane i¢inde ii¢ adet orifis vardir.
Bunlar iiretranin i¢ orifisi, sag ve solda iireter orifisleridir. Bu ii¢ orifisin arasindaki

ticgen bolgeye trigon denir (25-27).

1-Arterler: Mesanenin kanlanmasi1 a. iliaka eksternanin dallar1 olan a.

vezikalis siiperior ve inferior tarafindan saglanir (23).

2-Venler: Asagida prostatik pleksus ile baglantis1 olan pleksus venosus

vezikalisten gelen venler vena iliaka internaya drene olurlar (23).

3-Kas tabakasi (Detriisor adalesi): Lifleri birbirine karisan ii¢ diiz kas
tabakasindan olugsmustur. Dis ve en i¢ tabaka daha ¢ok longitiidinal seyrederken, orta
tabaka lifleri sirkiilerdir. Mesane boynunda sirkiiler kas tabakasi kalinlasarak sfinkter
yapisini olusturur. Sfinkter yapisi prostatik iiretraya uzanarak onu halka seklinde
sarar ve iretranin diiz kastan olusan sfinkterini olusturur. Uretradaki asil sfinkter
eksternal iiretral sfinkterdir. Cizgili kastan olusan bu yap1 prostatin hemen 6niinde

liretray1 ¢epecevre sarar (26,28).

4-Innervasyon: Mesanenin innervasyonu, inferior hipogastrik pleksustan
gelir. Torakal 11-12 ve lomber 1-3. segmentlerden gelen sempatik lifler inferior
hipogastrik pleksus yoluyla mesaneye ulasirlar. Parasempatik sinir lifleri sakral 2-4.
segmentlerden gelen n. erigentesten olusur. Sempatik sinirler mesane duvarinin
detrlisor kaslarinin kontraksiyonunu inhibe ederken diiz kastan olusan sfinkterin
kapanmasini stimiile ederler. Parasempatik sinirler mesane duvarmin detriisor kasini

uyarirken sfinkterin kapanmasini inhibe ederler (23, 28, 29).



5-Mesane mukozasi: Cok katli degisken epitelden olusur. Epitelin
yiizeyindeki hiicrelerin kalin plaklardan olusmus 6zel bir membrani bulunur ve
iriner sistemi doseyen bu 6zel epitele de ‘’urothelium’ denir. Plaklarin idrarla

dokular arasinda ozmotik bariyer olusturdugu diisiiniilmektedir (29-31).

6-Trigon: Icten mesane tabanmna uyan bdlgeye trigon denir. Trigonun iist
koselerinde tireter orifisleri alt kdsede ise iiretra orifisi vardir. Mezodermden gelisen
mesane trigonu yiizeyel ve derin olarak ikiye ayrilir. Burada mukoza alttaki kas

tabakasina sikica tutunmus oldugundan daima diiz olarak goriiliir (29-31).

7-Ureterovezikal bileske: Ureter mesaneye girdikten sonra trigonda acildig
noktaya kadar i¢e dogru egimli bir gidis gosterir ve mesane dolduk¢a bu egim giderek artar.
Mesane duvari gerildikge intravezikal iireter yukariya cekilir ve yassilasir. Ureterin
mesane icindeki pargasinin sirkiiler adale kismi yoktur. Ureterin longitiidinal kas
tabakas1 mesane duvari iginde de devam eder, trigondan uzanan Waldeyer kilifi da
bunu sirkiiler olarak sarar. Sonugta iireter mesaneye gevsek bir sekilde tutunur. Bu
gevsek tutunma mesane dolarken iireterin kolayca gevsemesini saglar. Longitiidinal
kas lifleri iireter orifisinin arkasina dogru devam ederek trigona girer ve karsi
tireterin longitiidinal lifleri ile karisir. Bu yap1 trigon ve posterior iiretra yapisina
karigir. Normal iireterovezikal bileskenin 6zelligi {ireterin mesaneye oblik olarak
girmesi, kas tabakasini gectikten sonra submukozada yeterli uzunlukta ilerlemesi,
uygun anatomik pozisyonda mesaneye acgilmasi ve detrlisor adalesi ile

desteklenmesidir (30-31).
II- Uretra

Erkekte mesane i¢ orifisinden meatus eksternusa kadar uzanir, kadinda ise

symphsis pubisin arkasinda vajina 6n duvarina gémiilii olarak bulunur (23, 27, 28).
1- Erkek iiretrasi

a- Prostatik iiretra: Uretranin en genis ve gerilebilir boliimiidiir.
Verumontanum diizeyinde bir angulasyon yapar. Prostatik {iiretranin ortasinda
utrikulus prostatikus (Vagina maskulina) adi verilen bir yarik ve iki yaninda
ejakiilator kanallarin agildigr orifisler yer alir. Verumontanumun iki tarafina prostat

kanallar1 acilir (27, 28).



b- Membranéz iiretra: Uretranin en kalin segmenti olup iirogenital
diyafragma i¢inde yer alir. Membranoz iiretra miiskiiler bir organ olup igte istemsiz
sfinkter kaslarini, dista istemli sifinkter kaslarini tagir. Membrandz iiretranin iki

yanindan saat 3 ve 9 hizasinda kavernoz sinirler geger (27, 28).

c- Penil iiretra: Uretranin korpus spongiosum iginde yer alan en uzun

boliimiidiir. Erkek iiretrasinin en dar yeri eksternal meatustur (27, 28).

Uretra epiteli mesane epitelinin devamudir. Verumontanuma kadar olan
boliim mesane epiteli ile aynidir. Bundan sonra yalanci ¢ok katli, kolumnar ve ¢ok

katl1 epitel adalar1 bulunur (23, 27, 28).
2- Kadin iiretrasi

Klitoris glansinin altinda, vagina 6n duvarina agilir. Miksiyon diginda liimen
kapali ve yildiz seklindedir. Kadin iiretras1 erkekteki prostatik tiretranin karsiligidir.
Submukoza ¢ok vaskiiler ve erektildir. Erkek iiretrasina gore ¢ok daha fazla

genisleyebilir (23, 27, 28).
3- innervasyon

Erkekte prostatomembrandz iiretra ve kadinda tiim iiretranin kas yapisi
otonom ve somatik innervasyona sahiptir. Uretranmn tiimiinde parasempatik ve
sempatik, 0zellikle alfa adrenerjik reseptorler bulunur. Somatik lifler n. pudendalisle

gelip istemli ¢alisan ¢izgili eksternal sifinkteri innerve ederler (26-31).

URODINAMIK INCELEMELER

Urodinami idrarin depolanmasi, tasinmasi ve bosaltilmast ile ilgili fizyolojik
ve patolojik etkenlerin ortaya konulmasi ve Ol¢lilmesine yarayan ndéroiirolojik tant
aracidir. Urodinamik inceleme, detriisor sfinkter iliskisinin idrar1 depolama ve
bosaltma islevindeki etkinliginin, hidrodinamik yontemler aracilifi ile, sayisal
verilere dayanarak grafik seklinde gOstermenin Otesinde pelvik adalelerin
aktivitelerinin de elektromiyografik olarak ol¢limiinii saglar. Cocukta iirodinamik

inceleme zaman alici olup, hem ebeveyn hem de ¢ocuk i¢in stresli bir islemdir. Test



tuvalet egitimi almis ve iletisim kurulabilen ¢ocuklarda daha yararl ve giivenilirdir.
Islem sirasinda cocuk elden geldigince rahat olmalidir. Miimkiinse sedasyondan
kagimilmalidir, ancak gerektiginde ¢ocuk dozunda diazepam, midazolam, meperidin
veya hydroxyzin gibi hafif sedatiflerden yararlanilabilir. Urodinamik c¢alismalar
icinde dort temel inceleme vardir: Uroflovmetri, sistometri, iiretral basing profili ve

kombine ¢aligmalar (32).
I. Uroflovmetri

Bir akim oOlger yardimi ile idrar akim hizinin ml/sn olarak O6lgiimiidiir.
Urodinamik testler arasinda en az invaziv test oldugundan tarama amaciyla
kullanilabilir. Cocukta normal iiroflovmetri egrisi ¢can seklindedir (Sekil 2). Egrinin
dogru degerlendirilmesinde parametrelerin yorumlanmasi énemlidir. Bunlar: Iseme
siiresi, akim siiresi, maksimum akim hizi (Qmax), ortalama akim hizi (Qavg),

maksimum akima ulagma siiresi (TQmax)’dir (32).

akim hnm

makesivmarn sl bum (Qreace)

ortalama akim him

max'a nlagma zamam - !

alm mammanm |

Sekil 2. Normal iiroflovmetri egrisi
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II. Sistometri

Mesanenin belirli bir hizda doldurularak ortaya ¢ikan basing degisikliklerinin
Olciildiigii bir yontemdir. Test basit olarak mesanenin dolma veya depolama fazinm
degerlendirmek icin planlanmistir. Sistometri 4 fazdan olusur: Baslangi¢ basing
artis1, muskiiler dilatasyon, gerilme ve muskiiler kasilma donemleridir. Es zamanl
abdominal, iiretral basing dlgiimlerinin yan sira sfinkter aktivitesi elektromyografik
olarak saptanabilir. Sistometri esnasinda mesaneyi doldurmak i¢in viicut 1sisinda sivi
veya gaz kullanilabilir, ancak mesanenin sivi ile doldurulmasi daha fizyolojiktir.
Mesanenin doldurulmasi esnasinda sivinin verilme hizi sonuglart etkileyebilir, bu
nedenle sistometri sirasinda doldurma hizinin ayarlanmasi gerekir. Cocukta sivi
verilme hiz1 genellikle yasa ve mesane kapasitesine bagli olup kabaca dakikada

mesane kapasitesinin onda biri kadardir (32, 33).

Maksimum sistometrik mesane kapasitesi: Sistometride isemenin basladigi

andaki kapasite olup isenen miktar ve rezidiiel idrarin toplamidir (32).

Maksimum fonksiyonel mesane kapasitesi: Giin icinde yapilan en fazla

idrar miktaridir (32).

Maksimum anestezik mesane kapasitesi: Anestezi altinda olgiilen mesane
kapasitesidir. Biitiin bu kapasite Ol¢limlerinde en yiiksek degeri anestezi altinda

yapilan Ol¢iim, en diisiik degeri ise sistometri ile yapilan 6l¢iim vermektedir (32).

Kompliyans: Mesane duvarinin mesane i¢i basingtaki artisa karsilik
genisleyebilme yetenegini yansitir. Bu yetenek diiz kas, kollajen ve mesane
komponentleriyle baglantilidir. Normal mesane viskoelastik kapasitesini mesane
aktivitesinin depolama fazi boyunca korur. Cocuklarda komplians mesanenin en
onemli fonksiyonel 6zelligidir. Idrarin kabul edilebilir bir basingta depolandig
hastalar kontinan kalirlar ve iist iiriner sistem fonksiyonlar1 normaldir. Diger taraftan
azalmig kompliyansla sonuglanan patolojik durumlar inkontinans ve {ist Uriner

sistemde bozulma ile sonuglanabilir (32)

Mesane kacak nokta basinci: Mesane kagak nokta basincini 6lgmek igin
iiretral kateterden sivi yavasca mesaneye infiize edilir. Intravezikal basing 6l¢iimii

dolum sirasinda yapilir. Kateter etrafindan iiretradan sizinti varligr saptanirsa, bu
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andaki intravezikal basinca mesane kagak nokta (leak point) basinct denir. Mesane
kagak nokta basincinin 6nemi; mesane kompliyansinin indirekt Slgiilmesi ve iist

iriner sistemin gelecegini belirlemede kullanilmasidir (32, 33).
II1. Uretral basing profili

Uretranin  uzunlugu boyunca basing durumunu gosterir. Uretranin
distansiyona kars1 verdigi cevaptir ve iiretral kompliyansi tanimlar, ancak ¢ocuklarda

uygulanmasi zordur (32, 33).
IV. Anal sfinkter elektromyografisi (EMG)

Cizgili kaslarin depolarizasyonu sonucu olusan elektriksel potansiyelin
Olctimiidiir. Cocuklarda uygulanmas1 daha kolay oldugu i¢in yiizeysel elektrotlar
kullanilir. Normalde mesane idrarla dolarken pelvis tabanindaki kaslarin
elektromyografik aktivitesinde artis olmaktadir. Bu aktivite miksiyondan hemen 6nce
maksimuma ulagsmaktadir ve buna “guarding refleks” denir. Bu refleksin olmamasi
noral patolojiyi gosterir. Detriisor eksternal sfinkter dissinerjisi (DSD)’ nin tanisinda

oldukca 6nemli bir yontemdir (32,33).
V. Kombine ¢calismalar

Sistometri (ve/veya rektal basing Sl¢limii) liroflovmetri ve EMG kombine
edilerek iseme anomalisi daha kolay taninabilir. Bu invaziv ydntem adaylari;
mesanelerini tam olarak bosaltamayan ¢ocuklar ve DSD’ye bagli oldugu diisiiniilen

kesintili isemesi olan ¢cocuklardir (32).
VI. Videoiirodinami

Pediatrik iirodinamide en yiiksek dogruluktaki sonuglara kombine
calismalarin  iseme  sistoliretrografisi ile birlikte kullanildigt  durumlarda
ulasilabilmektedir. Kontrast madde kullanilarak sistometri ile eszamanli olarak
mesanenin radyolojik goriintiillenmesini bir araya getiren yontem giliniimiizde
irodinamik incelemenin altin standartidir. Mesane, Uretra, sfinkterler ve iireterlere

refliiniin goriintiilenmesini saglar. Kompleks inkontinans vakalarinin tanisinda
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sistometriden daha etkilidir. Incelemenin videoya kaydediliyor olmasi dgretim ve

arastirmada ¢ok faydali olmaktadir (32).
VII. Ambulatuar iirodinami

Son yillarda kullanilmaya baslanan bu yontemde hastaya yerlestirilen
suprapubik veya iiretral kateter ile normal fizyolojik dolum ve bosaltim esnasinda
mesanenin verdigi tepkiler ile mesane ve iretranin fonksiyonlar1 hakkinda bilgi
edinilmektedir, ancak yapilmasi zor bir iglemdir. Test genellikle 4-6 saat ya da daha
uzun bir zaman siirer. Eniirezis nokturnali ¢ocuklarda gece boyunca da yapilabilir

(32,33).
ANOREKTAL MANOMETRI

Anorektal manometri anal sfinkter aktivasyonu ile rektal duvar arasindaki
koordinasyon ve anorektal kas tonusu hakkinda bilgi edinmeyi saglayan tanisal bir

inceleme yontemidir (34, 35).

Manometri, anal kanalin basincini, uzunlugunu ve motilitesini gosterir. Islem
icin en uygun pozisyon sol yana yatar sekildedir. Kateter cinsine gore dort ayri

teknikle (35) yapilir:

1. Kapiller perfiizyon teknigi: En sik kullanilan tekniktir. Iginden devamli
su perflizyonu yapilan dort kanalli polivinil silindirik kateter ile durarak ‘pull-
through’ teknigi veya belirli bir hizda devamli ¢ekerek (motorlu ¢ekici kol ile)
istirahatte ve istemli maksimum sikma basinci 6lgiilmesidir. Kateterin ucunda bir
balon ve 90° ‘lik agilarda konsantrik olarak cepegevre yerlestirilmis dort adet delik
bulunmaktadir. Su perfiizyon sistemlerinin kateter etrafinda yapay bir bosluk
olusturup teknik artefakta yol acarak hata payr tasidigi One siiriilmistiir. Su
perfiizyon hizi arttirillarak yapay bosluk ve basing bir noktaya kadar artar, buna
‘erisim basinci’ adi verilir. Asil 6l¢timler bu diizeyde yapilir ve su kagagi baslayinca

istemsiz kontraksiyonlar olusabilir (35).

2. Mikrobalon probu ile kapah teknik: Mikrobalon sisteminde dort kanalli,
tic balonlu problar kullanilmaktadir. Balonlardan biri rektumda, biri EAS iizerinde,

digeri ise IAS iizerinde basing dl¢iimii yapar. Basit bir sistem oldugundan anal kanala
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yerlestirildikten sonra hareket ettirilmesi gerekmez. Baslangicta spontan relaksasyon
nedeniyle istirahat basinci birka¢ dakika diisikk bulunabilir. Anal kanalin bir
bolgesinde 6l¢lim yapilabilir ve balonun kendi kompliyansi ve distorsiyonu ol¢timleri

etkileyebilir (35).

3. Mikrotransduser teknigi: Perfiizyon sistemi yoktur ve 3-4 basing kanali
vardir. Daha fizyolojik oturma pozisyonunda Olgiim yapilabilir. Pahali ve kolay

kirilmalarina karsin, gelecekte diger metodlarin yerini alabilir (35).

4. Cift balon teknigi: Dar bir metal silindire takilan ¢ift bogumlu balon ile
IAS ve EAS basinglari, silindirin icinden gegirilen iiciincii balon ise rektum basincini

ayr1 ayr1 kaydeder (35).

Anorektal manometri islemi sirasinda basing 6l¢iimlerinde kullanilan teknik
belirtilmelidir. Her teknik i¢in yas ve cinse bagli normal degerler bilinmeli ve bunun
icin Once saglikli bireylerde dikkatli bir standardizasyon yapilmalidir. Caligma
sirasinda rektum bos olmalidir. Bunun i¢in lavman, laksatifler gerekirse irrigasyonla
barsak temizligi yapilmalidir. Islem bos olmayan bir rektumda yapilirsa kateter
kanallar1 gayta ile tikanabilecegi i¢in basincin transdusere yansimasi engellenecektir

(34,35).

Test sirasinda klinik degeri olan istirahat basinci, stkma basinci (maksimum
basing ve dayamklilik siiresi), rektoanal inhibitor refleks (RAIR), oksiirmeyle
meydana gelen basing degisiklikleri ve basingla digskilama istegi arasindaki iligki (ilk
his, acil sikigma gibi) ayr1 ayr1 Olgiiliir. Anal kanalin istirahatte Olciilen basinci
IAS’mn tonik kasilmasi sonucudur. Sikma basinci ise EAS fonksiyonunu gosterir
(istemli kontinans). Sikma basinci, istirahat basincinin ortalama iki kat1 olmalidir

(35).

RAIR: Rektal balonun ani olarak sisirilmesiyle anal kanal istirahat basincinin
diismesi cevabidir. Balon hizla sisirilip 0.5-1 sn bekledikten sonra havasi bosaltilir.
Normalde balon sisirme basinct arttikga diisme basinci da artar (Sekil 3).
Karakteristik olarak balon sisirildiginde RAIR 6ncesi eksternal sfinkterde kisa bir
refleks kasilma olur (inflasyon refleksi). HH’nda RAIR yoktur. Ayrica asag rektal

eksizyon, skleroderma ve bazen rektal prolapsus ile norojenik fekal inkontinansta
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RAIR kaybolur. RAIR kayitlarinda ilk gevsemeyi takiben iist anal kanalda gegici
basing ylikselmesi irritabl kolon, kronik fonksiyonel kabizlik, anal fissiir ve Steinert

hastaliginda (myotonik distrofi) goriilebilir (34,35).

Inflasyon Basme
j—
—_
RAIR Ealon 30 o

EBalon

Fijirrme

Siire
I ]
Ealon 50 ce
Amplitiad

Sekil 3. Normal RAIR

HiRSCHSPRUNG HASTALIGI (KONJENITAL MEGAKOLON)

HH veya konjenital intestinal agangliyonozis intestinal sistemin bir
boliimiinde tam veya kismi parasempatik noronal gangliyon hiicrelerinin yoklugu ile
karakterize dogumsal bir defekttir. Hastalarin %80’inde agangliyonik segment
rektosigmoid kolonla siirlidir. Agangliyonik segment %15-20 oraninda sigmoid
kolonun proksimalini de tutar ve uzun segment HH denir. Hastalarin ortalama %
5’inde tiim kalin barsak tutulmustur ve buna da total kolonik agangliyonozis denir
(36-38). Nadiren agangliyonik segment ince barsaga dogru uzanabilir veya tim
intestinal sistemi tutabilir, bu durum da ekstensif intestinal ve total intestinal

agangliyonozis olarak adlandirilir (37-39).

HH sindirim sistemi boyunca noral krestlerden meydana gelen gangliyon

hiicre prekiirsorlerinin tam olarak kolonize olmamasinin sonucu meydana gelir.
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Barsaklardaki gangliyon hiicrelerinin predominant kaynagi vagal ndral kresttir.
Vagal noral krest sinir olusumu sirasinda arka beyin bolgesinden gelisir. Gelisim
stiresince noral krest hiicreleri intestinal sistem boyunca genellikle rektum en son
kolonize olacak sekilde kranialden kaudale dogru go¢ ederler (39, 40). Bu gangliyon
hiicrelerince barsaklarin tamamen kolonizasyonu, noral oncii hiicrelerin tam olarak
proliferasyonu, gogii, devamliligi ve farklilagmasina baghdir. Bu asamalardaki
herhangi bir defekt agangliyonozis tablosuna yol acar. Hastalar siklikla hayatin ilk
iki ayinda intestinal motilite bozukluguna bagli semptomlarla bagvururlar. Hastalarin
%350-901 ilk 48 saatte mekonyum ¢ikaramazlar (39-42). Ayrica siklikla kabizlik,
kusma, abdominal distansiyon, nadiren de ishal ile bagvururlar. HH olan bireyler
enterokolit ve intestinal perforasyon riski altindadirlar. Buna ragmen ileri ¢ocukluk
ve yetiskinlik doneminde uzun siireli siddetli kabizlik sikayeti olan bireylerde

hastalik akla getirilmelidir (39).
Tam

HH olan hastalarin biiylik ¢ogunlugunda tani yenidogan ddneminde
konulurken, % 10-15 hastada tan1 1 yasindan sonra konur. Tani, direkt karin grafisi,
baryumlu kolon grafisi, 24 saat sonra bosalma grafisi, anorektal manometri ve rektal
biyopsi ile konur. Direkt karin grafisinde rektumun bos olmas1 ve proksimal barsak
kisminin dilate olmasi, baryumlu kolon grafisinde dar segmentin yukarisinda huni
seklinde ge¢is zonunun goriilmesi ve 24 saat sonra g¢ekilen bosalma grafisinde
baryumun bosalmamis olmas1 HH lehine bulgulardir. Anorektal manometride RAIR
olmamas1 taniy1 destekler (39-42). Kesin tani distal rektumda enterik gangliyon

hiicrelerinin histopatolojik olarak yoklugu ile konur (39-41).
Ayirici tani

Intestinal obstriiksiyon belirtisi olan yenidoganlarda diger sebepler arasinda
atrezi, malrotasyon ya da duplikasyon gibi sindirim sistemi malformasyonlari,
mekonyum ileusu, multipl endokrin neoplazi tip 2B (MEN2B) gibi
gangliyondromatozise yol agan durumlar ve kronik intestinal psddoobstriiksiyon
olusturan enterik sinir ya da kas sistemi anomalileri ile iligkili durumlar yer alir
(intestinal noronal displazi). Ilaveten ciddi kabizlik ya da obstriiksiyon, anneye ait

infeksiyon ve alkol kullanimi, ya da konjenital hipotiroidizm gibi faktorler nedeniyle
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olabilir. Bunlar, klinik belirtiler, bu hastaliklara yonelik 06zel testler ve
agangliyonozisin olmadigi bir aspirasyon biyopsisine dayanarak HH’den ayirt

edilmelidir (43-46).
Goriilme sikhig1

HH ortalama 5000 canli dogumda bir goriliir. Goriilme siklig1 etnik gruplara
gore farklilik gosterebilir. HH’nin % 80’ini olusturan rektosigmoid bolgeyi tutan
sekli erkeklerde 4 kat daha fazla goriiliirken, uzun segment HH her iki cinste esit
oranda goriiliir. Hastalifin ¢ogu sporadik goriiliirken, HH’ nin % 15’1 ve total kolonik

HH’nin % 50 si aileseldir (7, 8, 15, 47-50).
Tedavi
1-Tibbi tedavi

Giliniimilizde yalnizca tibbi tedavi uygulanmasi, obstriiksiyon devam ettigi
icin, Oldiiriicii olabilecek perforasyon ve enterokolit komplikasyonlarina yol
acabilme riski nedeniyle etkisiz olarak kabul edilmektedir. Ancak, hastalarin
operasyon oncesi serum fizyolojik kullanilarak lavman ve rektal irrigasyonlarla
dekomprese edilmesi, sivi ve elektrolit dengesinin saglanmasi, ameliyat sonrasi

komplikasyonlar1 azaltma agisindan énemlidir (1, 15).
2-Cerrabhi tedavi

HH’de tedavi yaklasimlari, degisik se¢eneklere gore ve kisisel tercihlere gore
cok cesitlidir. Tedavi ile ilgili girisimler, 6nceleri lomber sempatektomi seklinde
olmustur. Ladd ve Gross tedaviye ait ilk yazilarin1 1941 yilinda yayinlamislardir. Tlk
basarili cerrahi girisimi, Swenson ve Bill yapmislardir (3, 10, 11). Giinlimiizde HH
i¢cin baglica dort agik cerrahi yontem ve bunlarin modifikasyonlar1 uygulanmaktadir.

Bunlar: Swenson, Duhamel, Soave ve Rehbein ameliyatlaridir (1).

a-Swenson ameliyati: Hirschsprung hastaligi icin tarif edilen ilk kiiratif
ameliyat teknigidir. 1948°de tarif edildigi giinden beri (3), ufak degisikliklerle hala
kullanilmaktadir. Mesane ve ejekiilatér mekanizmanin innervasyonu ameliyat sahasi

icerisinde oldugu i¢in, 6zellikle 6n tarafta yapilan diseksiyonlarda sinir zedelenmesi
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olabilmektedir. Swenson ameliyatinin ge¢ donemdeki en onemli komplikasyonu,
myektomi yapmay1 gerektirebilen ve %12-26 oraninda goriilen enterokolittir. Bu
hastalar rektal tuse sonrasi ¢ok pis kokulu, figkirir tarzda gayta yaparlar. Bu durumun
Swenson ameliyatinda internal anal sfinktere dokunulmadigindan dolayr oldugu
diisiiniilmektedir (50, 51). Swenson ameliyatindan sonra % 4-6 yara enfeksiyonu, %
2,9 pelvik apse ve % 13 oraninda fekal soiling, nérojenik mesane ve impotans gibi

komplikasyonlar goriilebilir (3, 51).

b- Duhamel ameliyati: ilk defa 1956 yilinda Bernard Duhamel (52)
tarafindan HH olanlarda, Swenson ameliyatindan modifiye edilmistir. Retrorektal
olarak yaklasilip indirilen kisim aganglionik kismin Oniine yerlestirilmektedir.
Operasyonun ana prensibi minimal pelvik diseksiyon yapilmasi nedeniyle
Swenson’da bahsedilen komplikasyonlarin daha az goriilmesidir. Erken donemde
mortalite, anastamoz kagagi, fonksiyonel inkontinans, konstipasyon ve diyare,
intestinal obstriiksiyon kismen daha az goriiliir. Duhamel ameliyatinin rektal pos
olusturma teknigini modifiye eden varyasyonlar1 vardir. Martin-Altemeier, Martin-

Caudill bunlardan bazilaridir (10, 11, 50, 51).

c- Soave ameliyati: Franco Soave tarafindan (53) 1960 yilinda tarif
edilmistir. Soave ameliyatinda rektal mukoza soyulur. Rektal kas tabakasi yerinde
birakilir, proksimaldeki ganglionik kolon, mukozasi c¢ikarilmis rektum icinden
gecirilerek birakilir ve 2 hafta sonra distale anastomoz yapilir. Soave ameliyati daha
sonra Boley tarafindan modifiye edilerek tek seansta yapilir hale gelmistir. Soave ve
Boley ameliyatinin avantaji, pelvik diseksiyon yapilmamasi nedeniyle pelvik
sinirlerin zedelenmemesidir. Bununla birlikte asagiya indirilen normal kolonun
tizerinde aganglionik bir kas tabakasinin bulunmasi, konstipasyon ve anorektal

stenoz insidansini artirir. Ayrica %13 oraninda enterokolit goriilmektedir (51, 52).

d- Martin ameliyati: Duhamel operasyonundan sonra, kor sonlanan rektal
posta fekalom olusmasi1 komplikasyonu nedeniyle, Martin, iki barsak segmentinin
ortak duvarlarini stappler (cerrahi zzimba) kullanarak ortadan kaldirmayi nermistir.
Boylece orjinal rektum, olusturulan yeni rektumun 6n duvarini yapmakta ve duyu
yetenegini korumakta, ayrica, anterior diseksiyon yapilmadigi i¢in, fekal ve tiriner

kontinansi saglayan sinirler korunmus olmaktadir (10, 11, 12, 50, 51).
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e- Transanal endorektal pulltrough (tersine Soave): Yalnizca transanal yol
kullanilarak yapilan TAP’in De la Torre ve arkadaslar1 (13) tarafindan 1998 de
tanimlamasindan sonra, literatiirde bu teknik ile tedavi edilmis birgok seri

yaymlanmistir (14, 16, 17, 55-62).

TAP teknigi, Soave-Boley ameliyatinin batin agilmadan aniis iginden
yapilmasidir. Rektal yoldan kolonu serbeslestirmekte zorluk oldugu taktirde,
laparoskopik olarak intraabdominal kolon serbeslestirilebilir. Ameliyatta; mukozal
diseksiyona ‘“dentate line”nin 0.5-1 cm proksimalinden baslanir. Submukozal
diseksiyona peritoneal refleksiyonun {istline kadar devam edilir, sonra rektal
muskiiler tabaka sirkiiler olarak kesilip, rektum ve sigmoid kolon tam tabaka aniisten
mobilize edilir. Bu sekilde ortalama 25-30 cm (15-45 cm) kadar barsak rezeke
edilebilir. Frozen analizi yapilarak gangliyon pozitif kisim tespit edilir. Rektal
muskiiler kaf posteriordan longitudinal olarak kesilerek, daha sonra anastomoz

tamamlanir (10-14).

TAP’in  postoperatif komplikasyonlar1 olarak; perianal ekskoriasyon,
enterokolit, anastomoz darligi, tekrarlayan kabizlik, kaf apsesi, adeziv obstriiksiyon,
rektal prolapsus ve anastomoz sizdirmasi sayilabilir. Bu girisimin avantajlari
arasinda; karinda insizyon olmamasi, erken postoperatif beslenme, hastanede kalis
stiresinin kisa olmasi, minimal intraabdominal diseksiyon, diisiik maliyet, diisiik
adeziv formasyon sayilabilir. Ayrica HH’de aganglionik segmentin % 75 kadarinin
rektosigmoid kolona sinirli olmasi, bu teknigin hastalarin biiyiikk ¢ogunlugunda

uygulanma sansinin mevcut oldugunu gostermektedir(11, 13, 14, 54, 55).
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HASTALAR VE YONTEM

Bu calisma, Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Gevher Nesibe Hastanesi
Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali ve Urodinami ve Anorektal Manometri Unitesinde
yapild1 (Sekil 4). HH nedeniyle Swenson (Grup I) ve TAP (Grup II) yapilan ve her
gruptan 10’ar hastanin dosyalar1 geriye doniik olarak incelendi. Her iki gruptaki
hastalar klinik, iirodinamik ve anorektal manometrik olarak incelendi. Urodinami ve
anorektal manometri islemleri, hastalarin ailelerine anlatilip onaylar1 alindiktan sonra

yapildi.

Grup I’deki 10 hastanin sekizi erkek, ikisi kiz, ameliyat yaslart 1-5 ay
(ortalama 2.5 ay) idi. Urodinami ve anorektal manometri islem yaslar1 ise 3.5-12 yas
(ortalama 5.3 yas) idi. Grup II’ deki 10 hastanin {icii kiz, yedisi erkek, ameliyat
yaslar1 1-3 ay arasi1 (ortalama 1.7 ay) idi. Urodinami ve anorektal manometri islem
yaslar1 1.5-5.5 yas (ortalama 3.7 yas) idi. Dort yas altindaki hastalara oral 0.5 mg/kg
midazolam (Dormicum®, Roche) ile sedasyon yapilarak islem yapilirken, diger
hastalara sedasyon yapilmadi. Hastalarin dosya kayitlar1 ve yiiz ylize goriisiilerek
{iriner ve anorektal fonksiyonlar1 degerlendirildi. Uriner ve anorektal fonksiyonlar

iyi, orta ve kotii olarak siniflandirildi (63).
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Sekil 4. Urodinami ve anorektal manometri iinitesi

Uriner fonksiyonlarin simiflandirilmasi :

lyi: Inkontinansin olmamasi, ayda ikiden daha az eniirezis olmasi ve

tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu olmamasi

Orta: Nadir inkontinans, ayda 2-5 arasi eniirezis olmasi ve yilda ikiden daha

az idrar yolu enfeksiyonu

Kaétii: Siirekli tekrarlayan inkontinans ve eniirezis ile idrar yolu enfeksiyonu

olmasi.
Anorektal fonksiyonlarin siniflandirilmasi :
Tyi: Nadir enterokolit atag1 ve kabizlik,

Orta: Yilda 2-5 arasi enterokolit ve kabizlik ve bu ataklar haricinde nadir

fekal altini kirletme (soiling) olmast ,

Kotii: Tekrarlayan enterokolit ve kabizlik ile devamli fekal altin1 kirletme

olmasi.
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Urodinami ve anorektal manometri islemi MMS (Version 8.11, Netherland)
tirodinami ve anorektal manometri cihazinda yapildi. Uluslararasi yontemler, iiniteler
ve tamimlamalar esas alinarak iirodinami ve anorektal manometri islemleri

gergeklestirildi.
Urodinamik degerlendirme:

Mesaneyi doldurmak i¢in 6 F ¢ift liimenli kateter (Sekil 5) (ADS, PB Medical
Itd, UK), abdominal basing 6lgmek i¢in 4.5 F ucu balonlu rektal kateter (Sekil 6)
(ADS, PB Medical Itd, UK) ve sfinkter aktivitesini degerlendirmek i¢in yiizeyel
perineal pediyatrik EMG elektrotlar1 (Sekil 7) kullanildi. Urodinami islemi litotomi
pozisyonunda yapildi. Beklenen mesane kapasitesinin %10’u dakikada gidecek
sekilde, 25-36°C’de (33) steril %0,9 serum fizyolojik ile mesane dolduruldu.
Urodinamik ¢alismada mesane kapasitesi, karim i¢i basinci, mesane basinci, detriisdr
basinci, pelvik taban kaslarinin EMG aktivitesi ve artik (rezidii) idrar hacimleri
degerlendirildi. Olusan artefaktlar kontrol edilerek degerlendirme dis1 birakildi.
Islem sonunda hastalar iiroflovmetri kabina isetildi. Iseme sonras1 mesanede kalan
idrar miktart ultrasonik artik idrar 6l¢me cihazi (Sekil 8) (Bladderscan, BVI 2500,
U.S.A) ile yapild1 ve 20 ml {izeri veya mesane kapasitesinin %10’undan daha fazla
dlgiilen idrar hacmi anlamli artik idrar olarak kabul edildi (32, 33). Urodinami
sonuclarindan elde edilen mesane kapasitesi, mesane kompliyansi, dolum ve iseme
sirasindaki mesane aktivitesi (EMG) ve iseme sonrasi mesanede kalan idrar miktar

parametreleri degerlendirme i¢in kullanildi.

Sekil 5. Cift liimenli tiretral kateter Sekil 6. Rektal kateter
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Sekil 7. Pediyatrik EMG elektrodlari Sekil 8. Ultrasonik artik idrar 6l¢me cihazi
Anorektal manometrik ¢alisma:

Anorektal manometri islemi hasta sol yana yatar pozisyonda iken ve kapiller
perfiizyon teknigi ile yapildi. Ucunda 150 ml balonu olan, 4 liimenli kateterin (Sekil
9) balonu rektumda, delikleri ise anal kanal boyunca olacak sekilde yerlestirildi.
Siirekli su perfiizyonu saglanarak RAIR arastirildi. RAIR, {i¢ yas alt1 ¢ocuklarda
balon 5-60 ml, daha biiyiik ¢ocuklarda ise 10-100 ml aras1 hizli olarak sisirilip, tekrar
havasi indirilerek arastirildi. Rektumdaki basing artisiyla birlikte refleks basing artisi
(inflasyon basinci) ve arkasindan balon basinciyla dogru orantili olarak IAS
basincinda diisme olmas1 RAIR pozitif olarak degerlendirilirken, diisme olmamasi
veya devamli yiiksek kalmas1 RAIR negatif olarak degerlendirildi. Diizensiz basing
diismeleri ise atipik RAIR olarak degerlendirildi (34, 64).

Sekil 9. Anorektal manometri kateteri
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Istatistiksel calisma:

Nicel verilerin normal dagilima uygunlugunu tespit etmek i¢in Kolmogorov-
Smirnov testi kullanildi. Veriler normal dagilima uymadigi i¢in “median (minimum-
maximum)” olarak tanimland:. iki grup arasi farklilik ise Mann-Whitney U testiyle
degerlendirildi. Nitel verilerde dagilim yiizde (%) olarak ifade edildi. ki grup
arasindaki farklilik Ki-Kare testiyle degerlendirildi. P degerinin 0.05’ten kiiciik
olmast anlamli kabul edildi (65). Bulgularin istatistiksel hesabi, bilgisayarda
Statistical Package for the Social Sciences (SPSS) for Windows (11.0 version)

programiyla yapildi.
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BULGULAR

Swenson ameliyati yapilan (Grup I) hastalarin ikisi kiz, sekizi erkek, TAP
yapilan hastalarin (Grup II) icii kiz, yedisi erkek idi. Her iki grup cinsiyet acisindan
karsilastirildi ve istatistiksel olarak anlamli bir fark tespit edilmedi (p>0.05)
(Tablo 1).

Tablo 1. Hastalarin cinsiyet dagilimi

Cinsiyet
Toplam
Kiz Erkek
Grup n (%)
n (%) n (%)
I 2 (20) 8 (80) 10 (100)
I 3 (30) 7 (70) 10 (100)
Toplam 5(25) 15 (75) 20 (100)

(x%:0.2, p>0.05)
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Ameliyat yas1 ve lirodinami ve anorektal manometri islem yaslar1 agisindan, iki grup

arasinda fark saptanmadi. (p>0.05) (Tablo 2)

Tablo 2. Ameliyat yasi, iirodinami ve anorektal manometri islem yasina gore dagilim

Grup I Grup II
p
n:10 n:10
Islem yasi (ay) (x+sd) 5.3+2.4 3.71.4 >0.05
Ameliyat yas1 (ay) med(min-max) 2.5(1-5) 1.7(1-3) >0.05

Grup I’deki hastalarda anorektal semptomlar: Dort hastada iyi, dort hastada

orta ve iki hastada kotii olarak degerlendirilirken, Grup II’ de alt1 hastada iyi, li¢

hastada orta ve bir hastada kotii olarak degerlendirildi. Her iki grup anorektal

fonksiyonlar agisindan karsilastirildi ve anlamli bir fark tespit edilmedi (p>0.05)

(Tablo 3).

Tablo 3. Anorektal fonksiyonlar

Anorektal fonksiyonlar
Toplam
Iyi Orta Kotii
Grup n (%)
n (%) n (%) n (%)
I 4 (40) 4 (40) 2 (20) 10 (100)
II 6 (60) 3(30) 1 (10) 10 (100)
Toplam 10 (50) 7 (35) 3 (15) 20 (100)

(x%: 0.8, p>0.05)

Grup I’de iiriner semptomlar alt1 hastada iyi, li¢ hastada orta ve bir hastada

kotii idi. Grup II’de dokuz hastada 1iyi, bir hastada orta olarak degerlendirildi. Her iki
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grup iriner fonksiyonlar acgisindan karsilastirildi ve anlamli bir fark tespit edilmedi

(p>0.05) (Tablo 4).

Tablo 4. Uriner fonksiyonlar

Uriner fonksiyonlar
] Toplam
fyi Orta Koti
Grup n (%)
n (%) n (%) n (%)
I 6 (60) 3 (30) 1(10) 10 (100)
i 9 (90) 1(10) 0(0) 10 (100)
Toplam 15 (75) 4 (20) 1(5) 20 (100)

(x%:2, p>0.05)

Grup I’de RAIR ii¢ hastada negatif, dort hastada pozitif ve ii¢c hastada atipik
olarak bulundu. Grup II’"de RAIR bes hastada pozitif, iki hastada ise atipik (Sekil
10), ii¢ hastada negatif (Sekil 11) olarak saptandi. RAIR agisindan iki grup arasinda
anlaml fark tespit edilmedi (p>0.05) (Tablo 5). Grup II’'de RAIR saptanmayan
ikisine anal myektomi yapildi ve tekrarlayan enterokolit ve kabizlik sikayetlerinde
diizelme oldu. RAIR saptanmayan bir hastada anal stenoz saptand1 ve dilatasyon

islemleri ile diizeldi.

Tablo 5. RAIR
RAIR
Toplam
Var Atipik Yok
Gl’llp n (%)
n (%) n (%) n (%)
I 4 (40) 3 (30) 3 (30) 10 (100)
I 5(50) 2 (20) 3 (30) 10 (100)
Toplam 9 (45) 5295 6 (30) 20 (100)

(x*: 0.3, p>0.05)
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Sekil 11 . Grup I’deki bir hastanin anorektal manometri goriintiisii, RAIR negatif
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Grup I’deki hastalarda mesane kompliyansi dokuz hastada normal iken (Sekil
12) bir hastada ‘asir1 etkin detrusor’ olarak degerlendirildi(Sekil 13) . Asin etkin
detrusor saptanan hastanin mesane kapasitesi normalden diisiik bulundu, diger 9
hastanin mesane kapasitesi ise normal bulundu. Grup II’de mesane kompliyansi ve
kapasitesi hastalarin tamaminda normal olarak tespit edildi. Mesane kompliyans1 ve
kapasitesi agisindan her iki grup arasinda anlamli fark saptanmadi (p>0.05) (Tablo 6

veTablo 7).

1 3 . S
gl e e P L ST R S

Gmgl

mia

Sekil 12 . Grup I’deki bir hastanin iirodinami goriintiisii, normal mesane
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Tablo 6. Mesane kompliyansi

Mesane kompliyansi
Toplam
Normal Asin etkin detrusor
Grup n (%)
n (%) n (%)

I 9 (90) 1(10) 10 (100)

II 10 (100) 0(0) 10 (100)
Toplam | 19 (95) 1(5) 20 (100)

(x*:1, p>0.05)

[
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Sekil 13 . Grup I’ deki bir hastanin {irodinami grafikleri, asir1 etkin detrusor
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Tablo 7. Mesane kapasitesi

Mesane kapasitesi
Toplam
Normal Diisiik
Grup n (%)
n(%) n (%)
I 9 (90) 1(10) 10 (100)
II 10 (100) 0(0) 10 (100)
Toplam 19 (95) 1(%5) 20 (100)

(x*:1, p>0.05)

Grup I’de EMG aktivitesi 5 hastada normal, 5 hastada DSD saptanirken, Grup
II’de EMG aktivitesi hastalarin tamaminda normal idi. EMG aktivitesi yoniinden her

iki grup arasindaki fark anlamli bulundu (p<0.05) (Tablo 8).

Tablo 8. EMG aktiviteleri

EMG
Toplam
Normal Dissinerjik
Grup n (%)
n (%) n (%)

I 5(50) 5(50) 10 (100)

I 10 (100) 0= 10 (100)
Toplam 15 (75) 5(25) 20 (100)

(x%:6, P<0.05)

Grup I’de iseme sonrasi 2 hastada, grup II’de 1 hastada 20 ml iizerinde artik
idrar saptandi. Artik idrar kalmasi acisindan her iki grup arasinda, istatistiksel olarak

anlamli fark bulunmadi (x*:0, p>0.05) (Tablo 9)
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Tablo 9. Artik (Rezidii) idrar

Artik idrar
Toplam
Var Yok
Grup n (OA))
n (%) n (%)
Grup I 2 (20) 8 (80) 10 (100)
Grup II 1(10) 9 (90) 10 (100)
Toplam 3(15) 17 (85) 20 (100)

(x%:0, p>0.05)
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TARTISMA

HH’nin cerrahi tedavisi i¢in Onerilen tekniklerin hepsinin ortak noktasi,
IAS’1n kismen, EAS’1n tiimiiyle korunarak, agangliyonik segmentin ¢ikarilmasi ve
proksimaldeki gangliyonik segmentin aniise ¢ekilmesidir (1). HH’nin cerrahi
tedavisindeki ilk basarili yontem ve sonu¢ Swenson ve arkadaslarmin (3)
agangliyonik segmenti c¢ikardiktan sonra gangliyonik ucu sirkiiler tarzda anal
sfinktere ¢ok yakin anastomoz etmeleriyle elde edilmistir (1, 3). Giinlimiizde HH i¢in
baslica dort agik cerrahi yontem ve bunlarin modifikasyonlar1 uygulanmaktadir.

Bunlar: Swenson, Duhamel, Soave ve Rehbein ameliyatlaridir (1).

HH’nin tedavisi i¢in hangi yontem uygulanirsa uygulansin benzer oranlarda
komplikasyonlar goriilmekle birlikte (8, 9), bir ¢ok yayinda Swenson ameliyatinin
komplikasyonlar1 gdzden gecirildiginde ¢ok degisik sonuglar karsimiza ¢ikmaktadir.
Cerrahi tekniklerdeki gelismeler, hastalik ve cerrahi metod hakkindaki bilgi birikimi,
takip siiresi boyunca uygun hasta bakimi gibi faktorler komplikasyon oranini en aza
indirmistir (66, 67). Cok merkezli genis serilerin sonuclarina gore kullanilan
teknikten bagimsiz olarak olgularin %7’sinde anastomoz kacagi, %15’inde
anastomoz darlig1 ve %]11’inde yara enfeksiyonu goriilmektedir (1, 4-6, 8, 9). HH’de
cerrahi tedavi sonrasi fonksiyonel sonuglari arastirmak amaciyla degisik
merkezlerde, genis hasta gruplarini igeren, ¢ok sayida calismalar yapilmistir. Yapilan
bircok ¢alismada HH’de cerrahi tedavi sonrasi fonksiyonel sonuglarin iyi oldugu
goriilmistiir (67, 68). Lee ve arkadaglar1 (68) Swenson ameliyati yapilan hastalar

lizerinde yaptiklart bir calismada, ameliyat sonrasi esas mortalite sebeplerinin
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enterokolit ve yetersiz agangliyonik segment ¢ikarilmasi oldugunu vurgulamislardir.
Sherman ve arkadaglarinin (69), Swenson ameliyat1 yapilmis 880 hasta iizerinde
yaptiklar1 bir ¢alismada, ameliyat sonras1 5 yillik donemde hastalarin %89.9’unda
normal barsak fonksiyonlari tespit edilirken, takip eden 20 yillik donemde ayni hasta
grubunda bu oran %93.7 bulunmustur. Ayn1 ¢alismada ameliyat sonras1 40 yillik
donemde mortalite oran1 % 2.4 bulunurken, son 20 yil i¢in ameliyat sonrasi
mortalitenin % 1.25°e diistligli goriilmiistiir. Genis bir hasta grubunun uzun dénem
sonuclarin1 iceren bu ¢ok merkezli ¢alismada, hastalarin hicbirinde iiriner
inkontinans ve empotans problemine rastlanmamistir. Yapilan diger ¢alismalarda HH
olan hastalarin %10-30’unda ameliyat sonrasi barsak fonksiyon bozuklugu
saptanmistir (67). Bai ve arkadaslarinin (67) Swenson yontemiyle ameliyat edilen
hastalarda yaptig1 calismada uzun dénem takipte hastalarin % 37.8’inde fekal altin
kirletme, %6.7’sinde fekal inkontinans ve %6.7’sinde kabizlik problemine
rastlanmistir. Komplikasyon oraninin %51.1 gibi yiliksek oranda bulunmasi iyi
durumda olan hastalarin kontrole gelmemesi, hastane kayitlarinda sadece sikayeti
olan hastalarin olmasina baglanmistir. Ayni1 ¢alismada ameliyat sonrasi, enterokolit
hastalarin  %37.8’inde, iseme problemleri ise % 8.9 oraninda goriilmiistiir.
Kiiciikaydin ve arkadaslari(70) HH nedeniyle yenidogan doéneminde Swenson
ameliyat1 yapilan hastalar1 mortalite, morbidite ve kontinans problemleri agisindan
geriye doniik olarak incelemisler ve HH icin Swenson ameliyatinin, yenidoganlar
icin de, diisiik komplikasyon oranina sahip, emniyetli ve uygulanabilir bir yontem
oldugu sonucuna varmiglardir. Liem ve arkadaslariin (71) Swenson ameliyati
yapilan hastalar iizerinde yaptiklar1 ileriye doniik caligmalarinda, hastalarin ikisi
siddetli enterokolite bagli, ikisi de sepsis nedeniyle ameliyat sonrasi ilk 48 saat iginde
Olmiistlir. Hastalarin hi¢birinde anastomoz kagagi, anastomoz darligi, perianal veya
pelvik apse goriilmemistir. Fekal altim kirletme % 8, kabizlik % 6, {iriner stres
inkontinans1 % 2 oraninda bulunurken, biitlin erkek hastalarda ereksiyon fonksiyonu
normal bulunmustur. Varma ve Stephens (72) gibi, agangliyonik rektumun
cikarilmasiin sfinkterde refleks gevsemeye sebep olacag fikrini savunan yazarlar
ciddi olarak sorgulanmistir. Birgok bildiriden, rektal doluluk hissinin rektumdan
ziyade puborektal halka ve levator kompleksindeki duyusal sinir uc¢larindan kontrol

edildigi sonucu ¢ikarilmistir (73, 74).
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Bu c¢aligmada, Swenson ameliyati yapilmis 10 hastanin ikisinde barsak
fonksiyonlari kotii bulunmus, aym grupta RAIR, ii¢ hastada negatif, ii¢ hastada ise
atipik olarak tespit edilmistir. Klinik ve anorektal manometrik olarak sonuglar,
Swenson ameliyatt yapilan grup kendi i¢inde degerlendirildiginde tatmin edici

bulunmustur.

Pelviste yapilan cerrahi islemler, pelvik organlarin innervasyonuna zarar
verebilmektedir (74-76). Anorektal malformasyon ve sakrokoksigeal teratom
ameliyatlar1 sonrasinda alt {iriner sistemde fonksiyon bozukluklari tanimlanmistir
(76-80). Bu tip ameliyatlarda zarar goren baslica ndrolojik yapilar, pelvik sinir ve
sinir pleksuslaridir. Zarar goren sinir yapilarinin 6zelligine gore alt iiriner sistemde
farkli 6zellikte fonksiyon bozukluklar1 ortaya cikabilmektedir (77, 78). HH’nin
tedavisinde, cerrahi teknigin iyi uygulanmasi sadece idrar ve gayta inkontinansi
acisindan degil, ereksiyon ve ejekiilasyon fonksiyonlarinin korunmasi agisindan da

¢ok onemlidir (80, 81).

Sakral agenezi veya norospinal anomaliler genellikle HH olan hastalarda
goriilmez. Bu hastalarda ameliyat sonras1 donemde meydana gelen iiriner sisteme ait
semptomlarin asil nedeni cerrahiye bagl pelvik sinir yaralanmalaridir (75, 76).
Swenson ameliyatinda pelvik diseksiyon sirasinda mesane ve ejekiilasyon
fonksiyonlarimi kontrol eden otonomik sinir sistemini zedelememek i¢in diseksiyon
kolon duvarina yakin bigimde yapilmasi onerilmistir (1). Swenson ameliyatr ile ilgili
yaygin endiselerden biri de seksiiel fonksiyonlara olan etkisidir. Polley ve arkadaslari
(55) Swenson ameliyatina gére Soave ameliyatinin pelvik sinirlere daha az zararh
oldugunu ileri siirmiisler ve rektal intramural diseksiyon ile pelvik sinirlerin iiriner ve
fekal inkontinans ile sonuglanabilecek hasarlanmasindan emin olunacagini
bildirmislerdir. Sharmen ve arkadaslar1 (69) dikkatli yapilan pelvik diseksiyon ile bu
tiir komplikasyonlarin onlenebilecegini ileri siirmiislerdir. Swenson ameliyati ile
tedavi edilen genis bir erigkin hasta grubunu igeren serilerinde {iriner ya da seksiiel

fonksiyonlarda bir defekt goriilmedigini bildirmislerdir.

HH ile triner sistem anomalileri birlikteligi % 2.5-36 arasi bildirilmistir
(82,83). Bu anomalilerin mesane ve barsaktaki parasempatik innervasyon
bozuklugundan  kaynaklanabilecegi  diisliniilmiis, ancak HH  olanlarin

mesanelerindeki gangliyon hiicrelerinde, normal mesanelere gore fark goriilmemistir
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(83). HH olan hastalarda goriilen {riner fonksiyon bozukluklarinin dilate barsak
ansinin mekanik basisina bagli olabilecegi de disiiniilmektedir. Ciinkii ameliyat
sonrasi iriner fonksiyonlarda diizelme olabilmektedir (83). Ameliyattan uzun siire
sonra iseme bozukluklarinin devam etmesi ¢ok nadirdir (1,16). Pull-through yapilmis
erkek cocuklarda ortalama % 10 oraninda primer infertilite, ereksiyon bozukluklart,
azospermi ve psikoseksiiel sorunlar goriilebilmektedir (1). Bu ¢alismada, Swenson
ameliyat1 yapilan 10 hastanin yalnizca birinde iiriner semptomlar kotii olarak
degerlendirilmistir. Uriner semptomlar1 kétii olarak degerlendirilen 10 yasindaki bu
hastanin {irodinami sonuglar1 asir1 etkin detriisor lehine degerlendirilmistir.
Hastalardan yalmz birinde mesane kapasitesi normalden diisiik bulunmustur. iki
hastada mesanede iseme sonrasi artik idrar kalirken, bes hastada DSD saptanmustir.
Hastalar yetiskin caga gelmediklerinden seksiiel fonksiyonlar hakkinda bilgi
edinilememistir. Bu grup kendi icinde degerlendirildigi zaman, pelvik diseksiyonun

mesane innervasyonuna zarar verdigi diistiniilmiistiir.

Son zamanlarda tek asamali yaklasimin yenidoganlarda morbiditeyi
diisiirdiigti  goriilmistiir (84). Duhamel, Soave-Boley ve Swenson tarafindan
tanimlanan ameliyat tekniklerinin tiimiinde, perineal yaklasimla abdominal yaklagim
kombine olarak yapilmaktadir (17). Rektosigmoid HH’de TAP yapilabilirken, uzun
segment HH’de TAP, laparoskopi veya laparotomi yardimiyla yapilabilmektedir
(17). HH olanlarda ameliyat sonrasi goriilen 6nemli sorunlardan biri de enterokolit
ataklaridir. Ameliyat sonrasi enterokolit ataklarinin nedeni karin i¢i yapisikliklar ve
koloanal anostomoz darligina bagli barsak iceriginin gecisinde duraganlagsmadir (84).
Endorektal pull-through ameliyatlarinda yapilan teleskopik anastomozun darlik
sebebi olup enterokolit sikligini arttirabilecegi ve ameliyat sonrasi dilatasyon
programi gerekecegi de bildirilmistir (80, 81). Duraganlagsma barsak florasinda
patojen bakteri kolonizasyonu ve enterokolit ataklarina neden olmaktadir (85, 86).
Transanal yaklasimla yapilan pull-through ameliyatlarinda rektal yolla ameliyat

tamamlanip, karin agilmadigi i¢in yapisiklik riski de diistiktiir (16, 17)

Transanal yaklasimla da agangliyonik segment c¢ikartilip, sfinkterler
korunarak pull-through islemi yapilabildigi gibi, laparotomi ve laparoskopideki
risklerden de uzak durulmaktadir. Bu yontemin en 6nemli avantajlarindan biri

ameliyat sonrast analjezi gerekliliginin en aza indirilmesidir. TAP’ta daha iyi
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kozmetik sonuglar elde edilmekte ve karin agilmadigi icin barsaklarda yapisiklik
riski de olduke¢a diismektedir. Ayrica anal sfinkterlerin korunup, pelvik diseksiyon
yapilmadigi i¢in fekal ve iiriner kontinans saglanabilmektedir (16, 17). Tander ve
arkadaslar1 (59) TAP yontemiyle tedavi ettikleri 10 HH olgusunun higbirinde
enterokolit ve kabizlik goérmemislerdir. HH’de kullanilan ¢esitli ameliyat
tekniklerinde, kolostomi bakimi, biiyilk skar izi gibi ameliyat sonrasi
komplikasyonlarin sorun yaratabildigini vurgulamislardir. TAP ydnteminin ise
ameliyat sonras1 bakim, kozmetik ve erken donem sonuglarmin yiiz giildiiriicii
oldugu sonucuna varmislardir. Teeraratkul’un (16) tek evreli transanal pull-through
yontemiyle tedavi edilen, yaglari 1 ay - 6 yas arasinda, bir kiz yedi erkek, sekiz HH’li
olgu lizerinde yaptig1 calismasinda, hastalarin hepsinin barsak hareketleri dort hafta
icinde normale donmiistiir. Sadece bir hastaya ilk iki hafta rektal tip ile
dekompresyon yapilmasi gerekmis ve iki hafta sonra hastanin barsak fonksiyonlar
normale donmiistiir. Yazar transanal yaklasimin yenidoganlar ve kiiciik ¢ocuklarda
hem teknik olarak kolay uygulanabilir, hemde erken dénem sonuglarinin iyi
oldugunu belirtmistir. Buna karsilik daha biiyiik cocuklarda teknik zorluklar1 olan ve
ameliyat sonrast erken donem enterokolit ve kismi koloanal anastomoz darliginin

goriilebildigi bir yontem oldugunu vurgulamaistir.

Shankar ve arkadaglarinin(56) TAP yapilan 91 hasta iizerinde yaptiklar1 bir
calismada enterokolit %10.5, enfeksiyon %7 ve striktiir %3 oraninda bulunmustur.
Bu hastalarin %76’sinda barsak fonksiyonlar1 normal bulunmustur. Albenese ve
arkadaslarinin (57) ayn1 yontemle ameliyat edilen hastalarinda, % 10 oraninda
enterokolit goriiliirken, % 10 oraninda striktiir tespit edilmistir. Tiryaki ve
arkadaslarinin (87) yaptiklar1 ¢aligmada, definitif ameliyat sonrasi, HH olanlarda
anorektal manometri sonuglariyla, klinik bulgular arasinda iliski olmadigi sonucuna
varilmistir. Vargiin ve arkadaslar1 ise (60) TAP’1n kolay uygulanabilen, hastanede
yatis sliresini kisaltan, kozmetik iistiinliikleri olan ve komplikasyonlar1 az bir yontem
oldugunu tespit etmislerdir. TAP sonrasi anorektal manometrik bulgulari, normal
cocuklarla benzer gozlemisler ve bunu da TAP’in ek istiinligli olarak
vurgulamislardir. Aym calismada anorektal manometri sonuglariyla (RAIR),
anorektal fonksiyonlar arasinda iliski oldugu tespit edilmistir. Komplikasyonlarin
diizeltilmesi i¢in ameliyat sonrasi anorektal manometrik incelemenin gerekliligi

vurgulanmistir. Kiigiikaydin ve arkadaglar1 (61) TAP yontemiyle tedavi ettikleri HH
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olgularini, orta ve uzun donem komplikasyonlar agisindan incelemisler, diger
tekniklerle belirgin farklilik gdstermedigi, bazi serilere gore sonuglarinin daha iyi
oldugunu saptamiglardir. Ayrica minimal invaziv bir yontem olmasinin yaninda,
kozmetik agidan sonuglarin miikemmel olusunun, bu ydntemin ilave avantaji
oldugunu bildirmislerdir. Ayn1 sekilde Iskit ve arkadaslar1 da (62) TAP’1n, ameliyat
sonras1 komplikasyonlar agisindan avantajli bir yontem oldugunu belirtmislerdir.
Zhang ve arkadaglarinin (14) TAP yaptiklari, yas ortalamasi 24.7 ay olan, 39’u
erkek, 19’u kiz toplam 58 hasta lizerinde yaptiklar1 bir ¢alismada, diskilama
sikliginin giinde ortalama 1-2 oldugunu, sadece dort hastada bu sikligin 8-10 arasi
oldugunu rapor etmislerdir. Ayn1 ¢aligmada 46 hastanin diski kivaminin normal
oldugunu bildirmislerdir. U¢ hastada enterokolit seklinde disk1 ve sik pis kokulu gaz
hali mevcut oldugunu saptamislar ve dokuz hastada ise ara sira civik kivamli digki ile
bazen kabizlik oldugunu tespit etmislerdir. Ameliyat sonrasi ii¢ hastada enterokolit,
bes hastada kabizlik ve dokuz hastada ise fekal altin1 kirletme tespit etmislerdir.
Hastalarin higbirinde inkontinans, kaf enfeksiyonu, anastomoz kacagi ve mortalite
saptamamiglardir. Klinik olarak 12 ¢cocuk semptomatik, 46 ¢ocuk ise asemptomatik
olarak degerlendirilirken, inkontinans ve mesane disfonksiyonu higbir hastada
saptamamislardir. Operasyon yasina bakilmaksizin, ameliyat sonrasi takip siiresi
uzadik¢a hastalarin barsak fonksiyonlarinda iyiye dogru gidis saptamislar ve fekal
altin1 kirletme, konstipasyon ve HH ile birlikte olan enterokolit goriillme oraninin
takip siiresi uzadik¢a azaldigini tespit etmislerdir. Ayrica agangliyonik segmentin
uzunlugu ile semptomlar arasinda dogru orantt oldugunu vurgulamislardir. Leeuwen
ve arkadaglar1 (58) tekrar ameliyat gerektiren HH olgularinda yaptiklar1 ¢alismada,
mesane innervasyonunun bozulmamasi ve digkilama fonksiyonunun normal diizeyde
olmast i¢in en uygun metodun endorektal pull-through oldugu sonucuna

varmiglardir.

Bu ¢alismada, TAP yapilan 10 HH olgusunun ii¢iinde RAIR negatif, ikisinde
atipik olarak bulunmus ve yalnizca birinde barsak fonksiyonlar1 kotii olarak tespit
edilmistir. RAIR negatif olan ve barsak fonksiyonlar1 orta ve kétii olarak
degerlendirilen iki hastanin anorektal myektomi sonrasi barsak fonksiyonlari
normale donmiistiir. Ayrica ameliyat sonras1 hastalara anal dilatasyon yapilmis ve
anal darlik sadece dilatasyon programina gelmeyen bir hastada saptanmigtir. Anal

darlik saptanan hasta dilatasyonlarla diizelmistir ve bu sonuglar TAP ameliyatindan
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sonra rutin anal dilatasyon yapilmasinin uygun olacagini diisiindiirmiistiir. TAP
yapilan hastalarin ameliyat sonrast erken donem sonuglart yiiz gildirici

bulunmustur.

TAP yapilan HH olgularinin, ameliyat sonrast alt {riner sistem
fonksiyonlartyla ilgili literatiirde yeterli bilgiye rastlanmamaistir. Bu ¢alismada, TAP
yapilmig 10 hastanin dokuzunda iiriner sistem fonksyonlar1 1iyi olarak
degerlendirilirken, birinde orta olarak saptanmigtir. Higbir hastanin {riner
fonksiyonlart kotii olarak degerlendirilmemistir. Ayni hasta grubunda yapilan
tirodinamik c¢alismada, mesane kapasitesi, mesane kompliyansi ve sfinkter
fonksiyonlar1 hastalarin tamaminda normal olarak bulunmus, iseme sonrasi yalnizca
bir hastada artik idrar kalmistir. Bu sonuglarla TAP yonteminin literatiirde bahsedilen
avantajlar1 yaninda (13, 14, 16, 17, 54-62), bu grup kendi i¢inde degerlendirildiginde
alt iiriner sistem ile ilgili de olduk¢a avantajli bir yontem oldugu sonucuna
varilmistir. Ayrica bu ¢alismada her iki grup arasinda pelvik taban kaslarinin EMG
aktiviteleri arasinda anlamli fark bulunmus ve bu da pelvik diseksiyonun alt {iriner

sistem innervasyonuna zarar verdigini diisiindiirmiistiir.

Yapilan bazi calismalar hem Swenson hem de TAP yapilan hastalarda
ameliyat sonrast takip siiresi uzadik¢ca komplikasyon oraninin diistiiglini
gostermektedir (14, 69). Bu calismada her iki gruptaki hastalarda ameliyat sonrasi
takip stireleri daha uzun olanlarda anorektal ve tiriner fonksiyonlarin, daha kisa siireli
takip edilen hastalara gore daha iyi oldugu goriilmiistiir. Bu da HH’ de cerrahi tedavi
sonrasi takip siiresi uzadik¢a komplikasyon oraninin daha az olacagim

distindlirmustiir.

HH tedavisi i¢in Swenson ve TAP yontemlerinin klinik, anorektal
manometrik ve iirodinamik olarak karsilastirildigi bu ¢alismada, her iki yontemin de
uygulanabilir oldugu oldugu ancak, TAP’in ilave avantajlar1 olan, oncelikle tercih

edilmesi gereken bir yontem oldugu sonucuna varilmistir.

39



SONUCLAR

Swenson ameliyatt ve TAP yontemiyle ameliyat edilen HH’li olgularin

klinik, anorektal manometrik ve iirodinamik olarak karsilastirildigt bu ¢alismada

asagidaki sonuglar elde edilmistir:

1-

Anorektal semptomlar agisindan her iki grup arasinda anlamli fark
saptanmamigtir.

Uriner fonksiyonlar agisindan pelvik diseksiyon yapilan Swenson ameliyat ile
TAP arasinda fark olmadig1 goriilmiistiir.

Anorektal manometrik ¢alismada, RAIR agisindan her iki grup arasinda fark
saptanmamistir. Ancak Grup II’de RAIR saptanmayan ikisine anal myektomi
yapilip, tekrarlayan enterokolit ve kabizlik sikayetlerinde diizelme olmasi,
anorektal manometri isleminin ameliyat sonrasi komplikasyon tedavisi
planlamasinda yol gosterici bir yontem oldugunu gostermistir.

Urodinamik degerlendirmede mesane kompliyans1 ve mesane kapasitesi
acisindan iki grup arasinda fark saptanmamistir. TAP yapilan hastalarin
tamaminda mesane kompliyansi normal bulunurken, Swenson ameliyat1 yapilan
bir hastada mesane anstabil olarak degerlendirilmistir.

Her iki grup arasinda iseme sonrasit artik idrar kalmasi agisindan fark
gorilmemistir.

TAP yapilan grupta pelvik taban kaslarinin EMG aktivitesi, Swenson ameliyati
yapilan gruba gore daha iyi bulunmustur. Bu da mesane innervasyonuna etki

acisindan TAP yonteminin daha kullanigh bir yontem oldugunu diisiindiirmiistiir.
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