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OZET

Amag: Transanal endorektal pull through yontemi ve Duhamel yontemi,
Hirschsprung hastaliginda uygulanmakta olan diizeltici ameliyat yOntemleridir. Bu
calismada, Hirschsprung hastaliginda transanal endorektal pull through yontemi (TERP)
ve Duhamel yontemi ile diizeltici ameliyati yapilan olgularda ameliyat sonrasi anorektal
manometre ve klinik degerlendirmelerle anorektal fonksiyonlarinin karsilastirilmasi

amaglandi.

Hastalar ve Yontem: Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim
Dali’'nda 2000-2009 yillar1 arasinda Hirschsprung hastaligir nedeni ile opere edilen ve
operasyon sonrast anorektal manometri iglemi yapilmis olan toplam 25 olgunun kayith
bilgileri geriye doniik olarak incelendi. Rektoanal inhibitdr refleksi (RAIR) ile
maksimum anal istirahat basing (MAIB) 6lciimleri degerlendirmeye alindi. Hastalarn
klinik bulgular1 hakkindaki en son bilgi hasta yakinlar ile yiizyilize goriisme yontemiyle
elde edildi. Istatistiksel calismada, Mann Whitney U ve Ki kare testi kullanilda.

Bulgular: Her iki grup arasinda hasta sayilari, cinsiyet dagilimlari, tani yaslari,
hastaligin tutulumu benzerdi. Duhamel grubunun takip siiresi daha uzundu. Buji
kalibrasyonu ve rektal irigasyon TERP grubunda belirgin olarak fazla uygulanmaisti.
Ameliyat sonrast donemde kabizlik ve soiling goriilme sikligi benzerdi. Fekal
inkontinans hicbir hastada goézlenmedi. Enterokolit atagi, anlamli olabilecek diizeyde
TERP grubunda daha az saptandi. Soiling ve enterokolit atagi gegiren her hastada ayni
zamanda kabizlik goriildii. MAIB sonuglar1 benzerdi. RAIR, TERP grubunda daha
yiiksek oranda pozitif saptandi. RAIR ile kabizlik, soiling ve enterokolit arasinda

istatistiksel olarak bir iligki saptanmadi.

Sonu¢: Hirschsprung hastalifinda TERP operasyonu sonrasinda hastalarin
cogunda RAIR pozitifligi saptanmistir. Ancak ameliyat sonrasi donemdeki barsak
fonksiyonlarinin ve enterokolit ataklarinin rektoanal inhibitor refleksinin yoklugu yada

varligt ile iliskisi goriilmemistir.
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ABSTRACT

EVALUATION OF THE CLINICAL OUTCOME AND ANAL MANOMETRIC
FINDINGS AFTER TRANSANAL ENDORECTAL PULL THROUGH AND

DUHAMEL OPERATION IN HIRSCHSPRUNG'S DISEASE

Aim: Transanal endorectal pull-through (TERP) and Duhamel operation are the
definitive surgeries for Hirschsprung's disease. In this study, we aimed to compare the
clinical outcome and anorectal manometric findings of Duhamel operation and

transanal endorectal pull-through (TERP) performed for Hirschsprung’s disease.

Patients and method: Records of 25 patients who underwent TERP and
Duhamel operation for Hirschsprung's disease in Department of Pediatric Surgery,
Cerrahpasa Medical Faculty, from 2000 to 2009 were reviewed retrospectively.
Rektoanal inhibitory reflex (RAIR) and maximum anal resting pressure (MAIB)
measurements were evaluated. The latest information on clinical data were obtained
from the method of face to face with relatives of the patients. Mann-Whitney U and

Chi-Squared tests were used for the statistical analysis.

Results: There were no differences among groups with the number of patients,
gender, age of the diagnosis and the involvement of disease. Duhamel group had a
longer follow-up period. Significantly more calibration and rectal irrigation was applied
in the TERP group. In the postoperative period, the incidence of constipation and
soiling were similar. None of the patients had fecal incontinence. Enterocolitis was
found significantly less in the TERP group. Constipation was found in all patients who
had enterocolitis and soiling. MAIB results were similar. In the TERP group RAIR was
observed as positive in higher ratio. Statistically there was no association between

constipation, soiling and enterocolitis with RAIR.

Conclusion: The rectoanal inhibitory reflex was regained in most of the
patients after the TERP operation for Hirschsprung's disease. However, there was no
relationship between post operative bowel functions, enterocolitis and the absence or

presence of rektoanal inhibitory reflex.
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1.GIRIS VE AMAC

Hirschsprung hastaligit (HH) sindirim kanalinin distalindeki, intramural
parasempatik, gangliyon hiicrelerinin eksikligi ile karakterize konjenital, fonksiyonel
bir hastaliktir [1,2]. HH’de uygulanan cerrahi tedavi yontemlerinin hepsinde temel
prensip, internal anal sfinkter (IAS)’in kismen, eksternal anal sfinkter (EAS)’in tiimiiyle
korunarak, agangliyonik segmentin c¢ikarilip normal bir barsak segmentinin aniise
anastomoz edilmesidir[1]. HH’de uygulanan cerrahi tekniklerde 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, altin1 kirletme (soiling) sayilabilir

[, 11,12].

Transanal endorektal pull through yontemi ve Duhamel yontemi, HH’da
uygulunmakta olan diizeltici ameliyat yontemleridir. TERP yontemi, Duhamel
ameliyatina gore yeni bir yontem oldugu icin ameliyat sonrasi komplikasyonlar
acisindan degerlendirme yapmak zordur. Hirschsprung hastaliginda transanal endorektal
pull through yontemi yenidogan doneminde uygulanabilmesi, abdominal skarin
olmamasi, laparotomi komplikasyonlarinin gelismemesi, ameliyat ve yatis siirelerinin az
olmasi gibi tstiinliikleri nedeniyle bir ¢ok merkez tarafindan tercih edilen bir yontem
haline gelmistir [13-18]. Bu yontemin uzun donemde fekal kontinans, barsak motilitesi
tizerine olan etkileri ve uzun donem sonuglart bilinmemektedir [14,15,17]. Hirschsprung
hastalikli olgularda diizeltici ameliyat sonrasi kabizlik, enterokolit ataklar1 gibi

yakinmalarin devam ettigi goriilmektedir [19-22] .

Anorektal manometre rektum ve anal kanalin fonksiyonlarini degerlendirmede
kullanilan bir yontemdir. Hirschsprung hastaliginda diizeltici ameliyatlar sonrasinda
manometrik bulgular, rektal ve anal basin¢larin karsilastirilmasinda ve rektal komplians
ve kacirmaya karsi eksternal anal sfinkter direncini saptamada Onemlidir [23].
Anorektal manometre calismalar1 ile operasyon sonrasi rektumun fonksiyonu ve

operasyonun etkinligi degerlendirilmektedir.



Yapilan bir¢cok ¢alismada HH’de cerrahi tedavi sonrasi fonksiyonel sonuglarin
iyi oldugu goriilmiistiir [1,22]. Ancak litaretiirde HH’de cerrahi tedavi sonrast sonuglari
degerlendirmek amaciyla anorektal manometre ile yapilan genis seriler igeren ¢alisma

bulunmamaktadir.

Bu calismada, Hirschsprung hastaliginda transanal endorektal pull through
yontemi (TERP) ve Duhamel yontemi ile diizeltici ameliyati yapilan olgularda
ameliyat sonras1 anorektal manometre ve klinik bulgularla, anorektal fonksiyonlarinin

karsilastirilmas1 amaglandi.



2. GENEL BILGILER

2.1. ANOREKTAL BOLGE ANATOMISI

Anal kanal, gastrointestinal sistemin son segmenti olup 2-4 cm uzunlugundadir.
Rektumun levator ani kasimi 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 aciyla aniise dogru uzanir. Anorektal bileske koksiks ucunun asagisinda ve 1-2 cm
oniinde yer alir. Rektumun iist 2/3 kismi peritonla kapli, alt 1/3 kismu ise peritonsuzdur.
Periton, erkeklerde rektumdan mesaneye atlayarak ekskavatio rekovezikalis, kadinlarda
ise vajen arka duvarmi ve uterusu atlayarak ekskavatio rekouterine adli periton

¢ikmazlarini 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 boliimdiir [24].

Rektum, arkada 3., 4., 5. sakral vertebralar, koksiks, a. rektalis superior, m.
priformis, m. koksigeus, m. levator ani, pleksus sakralis ve turunkus sempatikus ile
komsudur. Onde ise rektumun komsuluklar1 her iki cinste farklidir. Erkekte, rektumun
On yiizli mesane fundusu ve seminal vezikiiliin iist boliimiinden ekskavatio rekovezikalis
ctkmaziyla ayrilmistir. Rektumun periton kivrimimin altindaki kismi ise, mesane ve
seminal vezikiiliin alt boliimleri, duktus deferensler, iireterlerin terminal pargalar1 ve
prostat ile komsudur. Kadinda, periton kivriminin iistiinde uterus, vajenin {ist pargasi ve
ekskavatio rekouterine rektumun Oniinde yer alirken, periton kivrimlart altinda rektum

onde vajenin alt boliimii ile komsuluk halindedir [24].

2.1.1 PELVIK TABAN VE ANAL SFINKTER ANATOMISi

Pelvik taban, m. puborectalis, m. pubockoksigealis ve m. ileokoksigeus
kaslarindan olusan m. levator ani kas grubu tarafindan olusturulur [25]. M. levator ani
kas grubunun bir eleman1 olan m.puborektalis, rektumun arkasindan dolanarak onu

askiya alir. Iginden rektumun gegtigi halka seklinde bir yapr olusturan puborektal kas,



anatomik olarak EAS ile iliskilidir ve kontinansi saglamada en 6nemli kas yapist olarak
kabul edilir. M. puborektalis’in derin lifleri fonksiyonel agidan EAS ile birlesir,
kaynasir ve bu birliktelige ¢izgili kas kompleksi (muscle complex) adi verilir [25,26].
Eksternal ve internal anal sifinkterler ayr1 olarak tanimlansalar da birbirleriyle iliskili ve
uyumlu hareket ederler. Aniisli tam sarmamasina ragmen m. puborektalis, {i¢lincii bir

sfinkter kas1 olarak kabul edilir [1,28].
Internal Anal Sfinkter

Rektum diiz kaslarimin asagi dogru uzanip kalinlasan sirkiiler lifleri, linea
pektinealis’in 8-12 mm dis-talinde kalin olarak palpe edilebilen bir hat ile sonlanarak
IAS’yi olusturur. IAS, diiz kaslar gibi siirekli maksi-mum kontraksiyon durumundadir
ve istemsiz gaz gaita ¢ikisini dnlemek igin bir bariyerdir. Istirahat halinde anal tonusun
%50-85’inden IAS, %20-30’undan EAS, %15°den ise anal yastikciklarin genislemesi

sorumludur. Sempatik uyarilar sfinkteri kasarken, parasempatik uyarilar gevsetir [29].
Eksternal Anal Sfinkter

M. iliokoksigeus, m. iskiokoksigeus, m. pubokoksigeus, m. puborektalis, derin
ve ylizeyel eksternal sfinkter kaslari, aniisiin 6niinde ve arkasinda birlesen parasagital
kas lifleri ile birlikte EAS’yi olusturur [29]. Normalde huni bi¢iminde olan ve rektumun
cevresinden perine cildine dogru uzanan bu istemli kas yapilar1 defekasyon
kontroliinden sorumludur. M. levator ani’nin ist kismindan ¢ikan kas lifleri rektuma
parelel olarak uzanarak, parasagital liflerle dik olarak karsilagir. Huni seklindeki
olusumun iist kism1 m. Levator ani, orta kisimdaki vertikal lifler kas komplelsi, alt kism1
ise EAS admi alir. EAS uyku esnasinda bile tonik durumda kasilidir [26,29].
Elektrostimiilator ile uyarildiginda M. levator ani rektumu 6ne dogru, kas komplelsi

aniisii yukar1 dogru ¢ekerken, parasagital lifler kasilarak aniisii kapatir [30].



Sekil 1: Anal kanal, distal rektum ve sfinkterlerin frontal kesitte sematik goriintiisii
IAS=Internal anal sfinter; EAS =eksternal anal sfinkter; C=rektum cevresel kas tabakasi;

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

2.1.2. ANOREKTAL BOLGENIN DAMARLARI
Arterler

A. rektalis superior: A. mesenterika inferior’dan ¢ikar ve sigmoid kolon mezosu
icinden rektumun {ist kismina ulasir, sag ve sol olmak iizere iki dala ayrilarak kiiciik

dallar halinde rektuma girer.

A. rektalis media: A. iliaka interna’nin yan dalidir ve rektumun alt 1/3’lik kismi

ile anal kanalin tist kisimlarini besler.

A. rektalis inferior: A. pudenta interna’nin dahdir ve iskiorektal fossay1 gegerek
anal sfinkterlere ulasir. Anal valvlerin altinda kalan kismi, sfinkterleri ve bu bolge

derisini besler.

Rektumun baslica arteri, A. rektalis superior’dur.Rektumun mobilizasyonu
sirasinda A. rektalis media ve A. rektalis inferior baglansa bile periton refleksiyonunun
altinda kalan kismin beslenmesi, A. rektalis superior’un submukozal kollateral agi

sayesinde olumsuz etkilenmez [31,32].
Venler

Submukozada zengin bir ag yapan venler, rektum duvarini gecerek rektum

cevresinde plexus venosus rektalis’i olusturur.
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V. rectalis superior: Pleksusun iist boliimiinden ¢ikan venler v. rektalis superior

olarak birlesirler ve v. mesenterika inferior ile devam ederler.

V. rektalis mediae: Ampulla rekti submukozasindan baslayan venleri alarak v. iliaka

interna’ya acilirlar.
V. rektalis inferior: Pleksus venosus rektalis’in alt boliimiinden gelerek v. Pudenta

interna’ya dokiiliirler. Sonug olarak, v. mesenterika inferior v.porta’ya, v. iliaka interna

v. kava inferior’a dokiiliir ve boylelikle portal ve kaval baglanti kurulmus olur [31,32].

Lenf drenaji

Rektumun 1/3 {ist ve 1/3 orta boliimiiniin lenf drenaji inferior mezenterik lenf
bezlerine olur. Rektumun 1/3 alt boliimiiniin lenfatik drenaji ise, yukariya dogru inferior
mezenterik lenf bezlerine, yana dogru internal iliak lenf bezlerine olur. Anal kanalin
linea dentata altindaki kisminin lenfatik drenaj1 ise, perianal lenfatik pleksusa, oradan da

inguinal lenf bezlerine olur [31,32].
Sinirler

N. Splanchnicus (parasempatik) ve n. hypogastrikus (sempatik) rektum
duvarmin alt kesimlerini inerve eder. Bu iki sinir birlikte rektal pleksusu olusturur ve

endopelvik fasya ile ¢evrelenmis olan rektumun alt kesiminde anterolateral ylizde

bulunur[29]. IAS’nin inervasyonu pelvik N. Splanknikus, EAS’in inervasyonu ise n.

pudentalis interna ve dordiincii sakral sinirin perineal dali ile saglanir. N. Splanknikus
ve n. hypogastrikus alt rektal duvari inerve ederler. M. levator ani, tigiincii ve dordiincii

sakral sinirlerin kontroli altindadir. N. Puden- tus’un inferior dallari a. Rektalis

inferior’u takip eder ve perianal bolgenin duyusal inervasyonunu saglar [1,29].

2.2. ANOREKTAL FiZYOLOJi VE ANAL KONTINANS FIZYOLOJiSi

Sigmoid kolonda intraluminal basing yeterince artinca gaitay1r rektuma dogru
ilerleten peristaltik dalgalar baglar. Rektumun genislemesi ve rektal dolgunluk hissinin
olugmasiyla gerilmeye duyarli baroresep-tdrlerce m. levator ani uyarilarak, rektoanal
inhibitér ve rektoanal kontraktil refleksler olusur. Gaitanin anal kanalin proksimal

kismina gectiginin algilanmasi sonrasinda, sosyal durum uygun ise defekasyon islemi

6



baglatilir. Diyafragma ve abdominal kaslarin kontraksiyonu ile karmn igi basing
artirllirken m. puborektalis gevser. Pelvik taban asagiya dogru yer degistirirken
anorektal aci1 diizlesir, anal kanalin boyu kisalir ve gaitanin distale ge¢cmesine izin
verilir. Rektumun sirkiiler kas kontraksiyonlarinin yardimi, karin i¢i basincinin daha da
artirllmasiyla eksternal anal kanal basinci yenilir ve defekasyon gerceklesir. Bosalma

sonrasinda IAS, EAS ve m. puborektalis, tonik aktivitelerine geri dénerler [29,33,34].

Gastrointestinal kanal diiz kaslari, 1000 kadar parelel liften olusmus demetler
halindedir. Her demet kas lifleri, iyonlarin bir hiicreden sonrakine gegisine izin veren
cok sayida gap bileskeleri ile birbirleriyle elektriksel olarak baglanmislardir. Boylece
demet icindeki elektrik sinyalleri, bir liften digerine kolayca ulagir. Diiz kas liflerinin
her demeti birbirinden gevsek bag dokusu ile ayrilmistir ancak, demetler birgok noktada
birbiriyle birlesir ve bdylece her kas tabakasi bir sinsisyum olarak fonksiyon goriir.
Longitudinal ve sirkiiler kaslar arasinda baglantilarla, birindeki uyarilma digerini de
uyarabilir. Kas kitlesinin bir yerindeki bir aktivasyon potansiyeli kas i¢inde genellikle
tiim yonlere yayilir. Uyarinin ulastigt mesafe kasin uyarilabilirligine bagli olup, bazan
birkag milimetre sonra dururken, bazen tiim ince barsak boyunca ilerleyebilir

[29,34,35].

Anal kontinansi etkileyen faktorler ;
e Anorektal yiiksek basing hatt
e Anorektal a¢1 ve flap valv
e Rektal kompliyans, kapasite ve motilite
e Anal ve rektal refleks mekanizmalari

e Kolonik ge¢is zamani, gaita hacim ve kivam

Anorektal Yiiksek Basin¢ Hatti

Anorektal birlesim yeri ve anal kanala uygulanan ekstrinsik ve intrinsik basinglar
anal kontinansin saglanmasinda oldukc¢a dnemlidir. Ekstrinsik basing barsak duvarindan
kaynaklanir ve intraabdominal basincin arttigr ikinma veya Okslirme gibi durumlarda

ekstrinsik basing artar. Intrinsik basing pelvik taban ile sfinkter kaslarindan kaynaklanir
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ve IAS, EAS ve m. puborektalis’in kasilmasi intrinsik basinci artirir. Anal kanalin

manometrik incelemeleri sirasinda 2-5 cm’lik fizyolojik yiiksek basing hatti saptanmistir

ve bundan %85 oraninda IAS diiz kaslarinin kasilmasi sorumludur. Bu yiiksek basing

hatt1 barsak iceriginin rektumdan anal kanala gegmesine engel olur [29].
Anorektal A¢1 ve Flap Valv

M. puborektalis’in tonik kasilmalar1 anorektal bileskeyi 6ne ¢ekerek bir yandan
anorektal aciy1, diger yandan anterior flap valv mekanizmasint olusturur. Dinlenme
sirasinda anorektal ac1 80-90 derece olup, karin i¢i basinci arttiginda m. Puborektalis’in
tonik aktivitesi artar ve anorektal a¢1 daha belirgin hale gelerek, rektumun anal kanal
tizerine kapanmasiyla flap valv mekanizmasi ortaya ¢ikar. M. Puborektalis’in
gevsemesinde bir yetersizlik var ise, defekasyon sirasinda gaitanin anal kanala gegisi
engellenir ve pelvik c¢ikis obstriiksiyonu gelisir. Normalde kontinansin saglanmasinda
yiiksek basing hatti ve anorektal agryla iliskili flap valv mekanizmasi en onemli iki
komponenttir. Hangisinin daha énemli oldugu agik degilse de, izole sfinkter yaralan-
malarinda anorektal ag1 normal oldugu halde inkontinans olusurken, anal kanal basinci

normal ise, anorektal a¢1 normal olmasa bile inkontinans nadiren gelisir [27 ,29].
Rektal Kompliyans, Kapasite ve Motilite

Rektum normalde bostur. Dogal rektosigmoid aci, dinlenme kontraksiyonu
sirasinda olusan retrograd basing farki sonucu enterik igerik sigmoid kolona yonelir.
Rektum diisiik intraluminal basincini siirdiirtirken hacimi pasif olarak artirir. Buna
rektal komplians denilir. Kompliyansin azaldigi durumlarda rektumun dolmasinda ani
defekasyon hissi olusur. Kompliyans arttiginda ise, rektum asir1 dolsa da defekasyon
hissi olusmaz. Rektal distansiyon, mide, ince barsak ve kolonda inhibisyona yol agar.
Bu sekilde yavag gaita birikmesi rektumun uyum saglayabilmesi i¢in dnemlidir. Asiri
gaita gelmesi ve hizli kolonik gecis zamani, rektumun rezervuar kapasitesini asarak anal

inkontinansa yol agabilir [35].
Anorektal Refleksler

Rektumdan ¢ikan afferent sinir uyarilari, n. pudentalis ve pelvik pleksus

araciliftyla sakral 2-3’e taginirken, aniisten kaynaklanan afferent uyarilar sadece n.

pudentalis yoluyla iletilir. Rektumda son duyu algilamasi oldugu gosterilememisse de,



proktektomi sonrasinda bir duyu azalmasi gelistigi bilinmektedir. Anal kanalda birgok
son duyu organi bulunmaktadir ve bunlar 1s1, dokunma ve agr1 gibi duyularin ayrimini,
aniisii ¢cevreleyen cilt dokusuna gore daha iyi yapabilmektedir [1]. Dinlenme sirasinda
IAS kendi tonusuyla kasili pozisyonunu siirdiirmeye devam eder. EAS ve m.
puborektalis de, uykuda bile devam eden devamli bir elektromiyografik aktivite

halindedir. Ayica submukozal damarsal yastik¢iklar da anal kanalin kapali kalmasina

yardime1 olur [1,29]. Rektal dolgunlugun artmasi IAS’nin gevsemesine, es zamanli

olarak EAS ve m. puborektalis tonusunun artmasina yol agar. Bdylece, rektum yeni
hacmine uyum gosterirken, EAS de bazal aktivitesini arttirir. Rektumda hacim artig1
biiylik oranda olursa, defekasyon zorunlulugu ortaya ¢ikar ve diiz kaslarda tam bir
gevseme meydana gelir [29,34]. Rektal distansiyonun hissedilmesini saglayan
reseptorler sadece rektumda degil, ayn1 zamanda m. levator ani etrafinda da bulunur.
Rektal distansiyon sonucunda, intramural intrinsik ndronal yolla iletilen rektoanal
inhibitdr refleks aracilifiyla, IAS’de gevseme, EAS’de kasilma olusur. HH’de néronal
sorundan dolay1 rektoanal inhibitér refleks yoktur ve rektal distansiyona karsilik
gevseme olusmaz [1]. Yakin zamanda, iistte sigmoid kolonda ve altta rektumda bulunan
iki diisik basing bolgesinin arasinda yiiksek basingli bir bolge oldugu gosterilmistir.
“Sigmoidorektal bileske inhibitér refleks” olarak adlandirilan bu refleks ile
rektosigmoid bolge gevseyerek sigmoid igerigin rektuma gegisi saglanir. Kolonik kitle
yeterli hacime ulasip, sigmoid kontraksiyonlar baslayana kadar rektosigmoid bolge

gevsemez.
Kolonik Gec¢is Zamani, Gaita Hacim ve Kivam

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

2.3. HIRSCHSPRUNG HASTALIGI

HH veya konjenital intestinal agangliyonozis intestinal sistemin bir boliimiinde
tam veya kismi parasempatik ndronal gangliyon hiicrelerinin yoklugu ile karakterize
dogumsal bir defekttir. Hastalarin % 80’inde agangliyonik segment rektosigmoid
kolonla smirhidir. 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. Nadiren



agangliyonik segment ince barsaga dogru uzanabilir veya tiim intestinal sistemi tutabilir,
bu durum da ekstensif intestinal ve total intestinal agangliyonozis olarak adlandirilir

[1,36,37].

HH ortalama 5000 canli dogumda bir goriiliir. 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. Hastaligin ¢cogu sporadik goriiliirken, HH’nin % 15’1 ve total kolonik HH’ nin
% 50’ si aileseldir [1,7].

2.3.1. HIRSCHSPRUNG HASTALIGININ PATOFIiZYOLOJISi

Hirschsprung hastaligi,sindirim sistemi boyunca noral krestlerden meydana
gelen gangliyon hiicre prekiirsorlerinin tam olarak kolonize olmamasimin sonucu
meydana gelir. HH’de 151k mikroskobunda goriilen patoloji, myenterik sinir pleksusunda
ganglion hiicrelerinin bulunmamasi; bunun yerine kalin ve yogun sinir liflerinin
varligidir. Yapilan kontrollii bir ¢aligmada sinir lifi yogunlugu normal ganglionik
kolonlarda 27,5 sinir/10 mm? iken aganglionik kolonda 83,5 sinir/10 mm? olarak
Olciilmiistiir [37]. Barsaklardaki gangliyon hiicrelerinin agirlikli kaynagi vagal noral
kresttir. Vagal noral krest sinir olusumu sirasinda arka beyin bélgesinden gelisir.
Gelisim siiresince ndral krest hiicreleri intestinal sistem boyunca genellikle rektum en
son kolonize olacak sekilde kranialden kaudale dogru go¢ ederler. Bu gangliyon
hiicrelerince barsaklarin tamamen kolonizasyonu, noral Oncii hiicrelerin tam olarak
proliferasyonu, gogli, devamliligi ve farklilasmasina baglidir. Bu asamalardaki her-

hangi bir defekt agangliyonozis tablosuna yol agar [36].

Ganglion hiicrelerinin yoklugu, proksimalde degisik uzunluklarda olabilir.
Asagida yalmiz rektumu tutacak sekilde kisa olabilir veya tiim kolonu tutabilir. Bazi
vakalarda ince barsaga uzanacak sekilde ve hatta mide dahil tiim gastrointestinal
traktusu kapsayacak kadar uzun segment olabilir. Aganglionik boliimiin aniisten,
proksimalde normal barsakta ganglion hiicrelerinin oldugu noktaya kadar uzandigi,
atlama alanlarinin, yani, ganglion hiicresi igeren lokalize alanlarin olamayacagi ve
ganglion hiicresi igeren rektal biyopsinin Hirschsprung hastalifi tanisindan
uzaklastiracagi diistiniilmektedir. Frozen biopsi ile goriiniir gecis zonu en fazla %80
olguda korelasyon gostermektedir. Bu nedenle iyi bir patolog tani i¢in 6nemlidir.
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Asetilkolinesteraz artis1 yaninda NADPH diaforaz negatifligi boyamalar1 da dogru

taniy1 koymaya yardimeci olur [36].

Barsak motilitesi ganglionlarin intrinsik noronlar1 tarafindan kontrol edilir ve
gevsemeye neden olur. HH’da non-adrenerjik non-kolinerjik (NANK) interndronlarin
ve NO’in yoklugu sonucu aganglionik segment gevseyemez, siirekli kasili kalir.

Ganglion hiicrelerinin olmamasi nedeniyle Internal anal sfinkter gevseyemez

Hirschsprung hastaliginin klasik patolojik goriiniimii; proksimalde dilate barsak
segmenti, degisik uzunluktaki gecis alan1 ve distalde normal goriinen aganglionik barsak
segmentinden olusur. Proksimal intestinal duvar, 6dem ve muskuler hipertrofiye bagh
olarak kalinlagsmistir. Gegis alani; yenidoganlarda, enterokolit varliginda ve ince

barsakta ise, belirgin olmayabilir [1].

Hirschsprung hastalifinda, ganglionik barsak kisminda normal motor aktivite
gozlenirken, aganglionik bdliim, spazm ve/veya itici peristaltizmin kaybi1 sonucu,
fonksiyonel obstriikksiyona neden olur. Kolinerjik ganglion hiicrelerinin yoklugu
esgiidiimlii peristaltizme engel olur ve sakral parasempatik pleksustan gelen kolinerjik
lifler kas hiicrelerini dogrudan etkileyerek, kontrol dis1 kasilmalara neden olur.
Auerbach pleksusundaki intramural nonadrenerjik inhibe edici néronlarin olmayis1 ve
artmig noradrenalin igerigine karsin, adrenerjik inhibitér sistemin fonksiyonel
bozuklugu, sirkiiler kas tabakasini gevsetecek uyarilarin yokluguna neden olur. Bu
otonomik dengesizlik sonucu, aganglionik barsak ve internal sfinkterde siirekli
kontraksiyon durumu meydana gelir. Artmis adrenerjik uyarici ve kolinerjik uyarici
lifleril etkileri NO sentez kaybi asir1 derecede kontraktil diiz kasa neden olmaktadir
[36,38]. Normal bireylerde rektumun distansiyonu, internal anal sfinkterde refleks
gevsemeye neden olur. Hirschsprung hastalifi olanlarda, intramural ganglion

hiicrelerinin olmamasina bagli olarak, anorektal refleks goriilmez.

Genis kapsamli bir literatiir taramasinda, aganglionozisinin, hastalarin %75’inde
rektum ve sigmoid kolona yerlestigi, %8'inde ise tiim kolonu tutugu saptanmistir.
Histokimyasal, immiinohistokimyasal ve yeni gelistirilen, farmakodinamik ¢aligmalar
gibi diger tekniklerle, intestinal motilite ve defekasyonun normal kontrolu daha iyi
anlasildik¢a, Hirschsprung hastaliginda aganglionozis disindaki patolojik olaylar
giderek daha ¢ok ortaya konulabilmektedir.
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2.3.2. HIRSCHSPRUNG HASTALIGINDA KLINIiK VE TANI

Hirschsprung hastaliginin varligindan hikaye ve klinik bulgularla siiphelenilir.
HH’yi disilindiiren belirti ve bulgulara sahip ¢ocuklarda ve ozellikle de yenidogan
doneminde karsilasilan hastalarda acele davranip cerrahi bir tedaviye girismeden once
abdominal distansiyon ve mekonyumun ge¢ ¢ikarilmasina neden olabilecek diger tibbi
ve cerrahi etyolojiler ekarte edilmelidir. Ciinkii yenidogan déneminde Hirschsprung
hastaliginin tanisinin koyulmasi hi¢ de kolay degildir. Sepsis, elektrolit bozukluklari,
hipotiroidizm, adrenal yetmezlik, hipermagnezemi, hipoglisemi, maternal diabet,
annenin gebeligi boyunca kullanmis oldugu ilaglar, mekonyum tika¢ sendromu, kiigiik
sol kolon sendromu, anal fissiir veya anal stenoz ve 6nde yerlesmis aniise bagli kabizlik,
anal sfinkter akalazyasi, hiperganglionozisle karakterize MEN IIB sendromu,
megasistis-mikrokolon-intestinal hipoperistalsis sendromu gibi visseral myopatiler gibi

ayirici tani i¢inde yer alan hastaliklara yonelik calismalar yapilmalidir.

Yenidogan doneminde semptom veren Hirschsprung olgularinda ¢ekilecek
ayakta karin grafisinde, distal intestinal obstriiksiyon bulgular1 vardir. Bazen, sivi-gaz
seviyeleri olmadan sadece genislemis barsak halkalar1 goriilebilir. Bu dénemde,
genislemis barsaklarin incebarsaklara veya kolona ait oldugunun sdylenmesi zordur.
Yukarda genislemis barsak halkalarinin varligina karsilik rektum bolgesinde gaz golgesi
olmamas1 HH lehinedir. Yenidogan doneminde Hirschsprung hastaliginin ilk belirtisi
barsak perforasyonu ve buna bagli olarak direkt karin grafisinde serbest hava olabilir.
Perforasyon genellikle apendiks veya ¢ekumdadir. Bu nedenle, yenidogan déneminde
karsilagilan spontan ince veya kalin barsak perforasyonlarinda, cerrah Hirschsprung

hastalig1 olasiligini akildan ¢ikarmamalidir.

P

Sekil 2: ADBG Sekil 3: Lavman Opak
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Hirschsprung hastaligmin tanisinda, kolon grafisi 6nemli bir ¢aligmadir.
Konjenital aganglionik megakolonda kolon grafisi, bagka 6n perforasyon riski nedeniyle
kolon grafisinin ertelenmesini gerektirir. Kolon grafisi ile dogru tan1 koyma orani ¢esitli

raporlarda %76-92 arasinda degismektedir.

Konjenital aganglionik megakolon hastaliginda, en kesin tan1 yontemi tam
tabaka rektal biyopsidir. Tam tabaka rektal biyopsi Hirschsprung hastaliginin
tanisindaki altin standarttir. Kanama, skar olusumu ve genel anestezi gereksinimi
sakincalaridir. Tan1 histolojik incelemede Auerbach (myenterik) pleksus ve Meissner
(submukozal) pleksuslarda ganglion hiicrelerinin goriillememesiyle kesinlesir. Biyopsi

ile dogru tan1 oranit %90-95'tir.

Hirschsprung hastaligimin tanisinda anorektal basing Ol¢limlerinden de
yararlanilabilir. Anorektal manometri ile % 85’lere varan oranda dogru tani konuldugu
bildirilmistir. Rektum balonla sisirildikten sonra rektum ve anal kanal i¢inden es
zamanli basing dlgiimleri yapilir. Manometrik inceleme ile rektal liimen icerisinde ge-
nigletici bir bolus olusturularak relaksasyon refleksinin varligi arastirilir. Saglikli bir
insanda, rektum duvarinin gerilmesi, internal sfinkterin gevsemesine ve eksternal
sfinkterde de istemli bir kasilmaya yol agar. Hirschsprung hastaliginda, rektumunun
manometri balonuyla gerilmesi internal sfinkterin gevsemesini saglamaz, dolayisiyla
anal inhibituvar yanit yoktur. Yanlig negatif sonuglar (%0-24) ve yanlis pozitif sonuglar
(%0-62) bildirilmistir. Anorektal refleksin 12 giinliikten ufak bebeklerde tam anlamiyla
gelismedigi sdylenmektedir. Ayrica deneyim bu teknikte cok 6nemlidir [39,40,41].

Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali’'nda 1999 yilinda
yapilmis bir ¢alismada da HH siiphesi ile ARM yapilmuis olan 59 yenidogandan, RAIR
negatif olan 23 hastaya ve RAIR pozitif olmasima ragmen klinik belirtileri hirschprung
hastaligin1 destekleyen 13 hastaya rektal biyopsi yapilmis, bir yanlhs pozitif ve bir
yanlis negatif sonug saptanmistir. Bu ¢alismada ARM nin yenidogan déneminde HH 6n
tanist ile yapilabilecek bir tarama esti oldugu, kesin tani i¢in tani testleri ile birlikte

kullanilabilecegi sonucuna varilmistir [42].

Klinik belirti ve bulgular, kolon grafisi, anorektal manometri ve rektal biyopsi
bir arada degerlendirildiginde Hirschsprung hastaliginin tanist %90-95 oraninda

kesinlestirilebilir.
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Ek Anomaliler

Hirschsprung hastaliginda ek anomaliler artan siklikta goriilir. Down
sendromuna, vakalarin %5 kadarinda rastlanir. Bu da genetik faktorlerin 21.
Kromozomda bulunabilecegini diisiindiirmektedir. Hastalarin %5 kadarinda ek ndrolojik
anormallikler saptanabilir. Hirschsprung hastaligi noroblastom ile birlikte olabilir.
Hirschsprung hastaligi, konjenital sagirlhik  (Waardenburg sendromu) ile birlikte
bulunabilir. Konjenital megakolonlularin %5'inden azinda genitoiiriner anomaliler

goriiliir [39,42].

2.3.3. HIRSCHSPRUNG HASTALIGINDA TEDAVi

Tibbi tedavi

Gilinlimiizde yalnizca tibbi tedavi uygulanmasi, obstriiksiyon devam ettigi igin,
perforasyon ve enterokolit komplikasyonlarina yol agabilme riski nedeniyle etkisiz
olarak kabul edilmektedir. Ancak, hastalarin operasyon Oncesi serum fizyolojik
kullanilarak lavman ve rektal irrigasyonlarla dekomprese edilmesi, sivi ve elektrolit

dengesinin saglanmasi, ameliyat sonrast komplikasyonlar1 azaltma acisindan

onemlidir [1,39].

Cerrahi tedavi

HH’de tedavi yaklasimlari, degisik seceneklere gore ve kisisel tercihlere gore
cok cesitlidir. Ladd ve Gross tedaviye ait ilk yazilarin1 1941 yilinda yayinlamislardur. Ik
basarili cerrahi girisimi, Swenson ve Bill yap-mislardir [10,11,43]. Glinlimiizde HH i¢in

baslica dort acik cerrahi yontem ve bunlarin modifikasyonlar1 uygulanmaktadir [1].
a-Swenson ameliyati:

Swenson ve Bill, Hirschsprung Hastaliginda ilk basarili cerrahi yaklagimi
uygulayan kisiledir. Abdominoperineal yaklasimla yapilan bagirsak rezeksiyonu ilk kez
1948 yilinda uygulamistir. Operasyonun teknigi aganglonik distal rektumun hastalikli
oldugu ve normal digkilama i¢in bu boliimiin ¢ikarilmasinin zorunlu olmasina dayanir.

1948°de tarif edildigi glinden beri ufak degisikliklerle hala kullanilmaktadir. Mesane ve
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ejekiilator mekanizmanin innervasyonu ameliyat sahasi igerisinde oldugu i¢in, 6zellikle
On tarafta yapilan diseksiyonlarda sinir zedelenmesi olabilmektedir. Swenson
ameliyatinin ge¢ donemdeki en Onemli komplikasyonu, myektomi yapmay1
gerektirebilen ve %12-26 oraninda goriilen enterokolittir. Bu hastalar rektal tuse sonrasi
cok pis kokulu, fiskirir tarzda gaita yaparlar. Bu durumun Swenson ameliyatinda
internal anal sfinktere dokunulma-digindan dolayr oldugu diisiiniilmektedir [44,45].
Swenson ameliyatindan sonra %4-6 yara enfeksiyonu, %2,9 pelvik apse ve %13
oraninda fekal soiling, nérojenik mesane ve impotans gibi komplikasyonlar goriilebilir

[10,45].
b- Duhamel ameliyati:

Duhamel teknigi, 1956 yilinda Bernard Duhamel [46] tarafindan HH olanlarda
Swenson islemindeki asir1 pelvik disseksiyonun Oniine gegmek icin gelistirilmistir. Bu
islemin prensipleri internal anal sfinkteri koru-ma, sadece retrorektal boslugu ag¢ma,
takiben gangliyonik kolonun retrorektal pull-through islemi ve kolerektal septumun
eliminasyonudur [41,42]. Erken donemde mortalite, anastamoz kagagi, fonksiyonel
inkontinans, kons-tipasyon ve diyare, intestinal obstriiksiyon kismen daha az goriiliir.
Duhamel ameliyatinin rektal pos olusturma teknigini modifiye eden varyasyonlari

vardir. Martin-Altemeier, Martin- Caudill bunlardan bazilaridir [10, 45,46].
c- Soave ameliyati:

Franco Soave tarafindan [47] 1960 yilinda tanimlanmistir. Soave ameliyatinda
rektal mukoza soyulur. Rektal kas tabakasi yerinde birakilir, proksimaldeki ganglionik
kolon, mukozasi ¢ikarilmis rektum iginden 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 iizerinde aganglionik bir kas tabakasinin bulunmasi,
konstipasyon ve anorektal stenoz insidansini artirir. Ayrica %13 oraninda enterokolit

gorilmektedir [10,42].
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d- Duhamel -Martin ameliyati:

Duhamel operasyonundan sonra, kor sonlanan rektal posta fekalom olusmasi
komplikasyonu nedeniyle, Martin, iki barsak segmentinin ortak duvarlarimi stappler
(cerrahi zimba) kullanarak ortadan kaldirmayi1 o6nermistir. Bdylece orjinal rektum,
olusturulan yeni rektumun 6n duvarim1 yapmakta ve duyu yetenegini korumakta, ayrica,
anterior diseksiyon yapilmadigi i¢in, fekal ve diriner kontinansi saglayan sinirler
korunmus olmaktadir[10,11,12]. Duhamel pull-through tekniginin Martin modifi-
kasyonu ile uzun segment rektum ve sol kolon birakilarak su ve elektrolit absorbsiyonu
kolaylastirilmis olur. Ancak bazi arastiricilar bu yontemin uzun birakilan kolonun
cocugun defekasyon yapma yetisini bozdugu ve islem sonrasi enterkolit insidansini

arttirdigini sdylemisleridir [40,42].
e- Transanal endorektal pulltrough :

Endorektal pull-through, ilk 1952 yilinda Yansey sonra da 1964 yilinda Soave
tarafindan tanimlanmistir. Operasyonun esasi rektumun mukoza ve submukozasini
uzaklastirmak ve gangliyonik barsagi agangliyonik muskuler kilif icerisinden asagi
cekmektir. Islem Boley tarfindan modifiye edilmis ve aniisde bir primer anastomoz
yapilmistir. Aganglionik barsagin muskuler kilifi icerisinde kalinarak 6nemli duysal

lifler ve internal sfinkterin biitliinliigii korunmus olur.

Yalnizca transanal yol kullanilarak yapilan TERP’in De la Torre ve arkadaslari
tarafindan 1998’ de tanimlamistir [48]. TERP teknigi, Soave-Boley ameliyatinin batin
acilmadan aniis i¢inden yapilmasidir. Rektal yoldan kolonu serbeslestirmekte zorluk
oldugu taktirde, laparoskopik olarak intraabdominal kolon serbest-lestirilebilir.
Ameliyatta; mukozal diseksiyona dentate line’nin 0.5-1 cm proksimalinden baslanir.
Submukozal diseksiyona peritoneal refleksiyonun iistiine kadar devam edilir, sonra
rektal kas tabakasi sirkiiler olarak kesilip, rektum ve sigmoid kolon tam tabaka aniisten
mobilize edilir. Bu sekilde ortalama 25-30 cm (15-45 cm) kadar barsak rezeke edilebilir.
Frozen incelemesi yapilarak gangliyon pozitif kisim tespit edilir. Rektal muskiiler kilif

posteriordan longitudinal olarak kesilerek, daha sonra anastomoz tamamlanir [10-13].

TERP’in  postoperatif komplikasyonlar1 olarak; perianal ekskoriasyon,
enterokolit, anastomoz darligi, tekrarlayan kabizlik, kaf apsesi, adeziv obstriiksiyon,
rektal prolapsus ve anastomoz sizdirmasi sayilabilir. Bu girisimin avantajlar1 arasinda;
karinda insizyon olmamasi, erken postoperatif beslenme, hastanede kalis sliresinin kisa
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olmasi, minimal intraabdominal diseksiyon, diisiik maliyet, diisiik bagirsak yapisiklig
oran1 sayilabilir. Ayrica HH’de aganglionik segmentin %75 kadarinin rektosigmoid
kolona sinirli olmasi, bu teknigin hastalarin biiyiik ¢ogunlugunda uygulanma sansinin

mevcut oldugunu gostermektedir [10,13,14].

2.3.4 . HIRSCHSPRUNG HASTALIGINDA CERRAHI KOMPLIKASYONLAR

Biitiin cerrahi yontemler genel olarak %90’1n iizerinde bir basari oranina sahiptir.
Erken komplikasyonlar (operasyon sonrasi ilk 4 hafta ) anastomoz kacaklar1 (%17),
anastomotik darliklar (%15) ve yara yeri enfek-siyonlaridir (%11). Iseme bozukluklari
goriilebilir. Ge¢ komplikasyonlar ise kronik konstipasyon , enterokolit ve enkopresisdir

[35,36].

2.4. ANOREKTAL MANOMETRE

Anorektal manometre anal sfinkter aktivasyonu ile rektal duvar arasindaki
koordinasyon ve anorektal kas tonusu hakkinda bilgi edinmeyi saglayan tanisal bir
inceleme yontemidir [49,50]. Hirschsprung hastaligi, fekal inkontinans, konstipasyon,
cerrahi Oncesi ve sonrasit degerlendirme, pelvik taban dissinerjisi ARM uygulama
alanlaridir. Anorektal manometri anal bolgenin istirahat ve sfinkter kompleksi
tarafindan olusturulan basinglart dlger. Sfinkter kompleksinin hipo/hiperfonksiyonunu
degerlendirmede kullanilir. Anal kanal boyunca olusan basing gradiyentini radyal ve

longitidiinal olarak olger.

Test sirasinda klinik degeri olan istirahat basinci, sitkma basincit (maksimum
basing ve dayaniklilik siiresi), rektoanal inhibitdr refleks (RAIR), dksiirmeyle meydana
gelen basing degisiklikleri ve basingla diskilama istegi arasindaki iliski (ilk his, acil
sikisma gibi) ayr1 ayri Olgiiliir. Anal kanalin istirahatte olgiilen basinci IAS’1n tonik
kasilmas1 sonucudur. Istirahat basincinin %85’ internal anal sfinkter, %15°i eksternal
anal sfinkter kaynaklidir. Sikma basinct ise EAS fonksiyonunu gosterir (istemli
kontinans). Istemli sikma basinciin %100’ eksternal sfinkter kaynaklidir. Sikma

basinci, istirahat basincinin ortalama iki kat1 olmalidir [49].
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Rektoanal inhibitor refleks (RAIR), rektal balonun ani olarak sigirilmesiyle anal
kanal istirahat basincinin diismesi seklindeki cevabidir. Balon hizla sisirilip 0.5-1 sn
bekledikten sonra havasi bosaltilir. Normalde balon sisirme basinci arttikca diisme
basinci da artar (Sekil 4). Karakteristik olarak balon sisirildiginde RAIR oncesi
eksternal sfinkterde kisa bir refleks kasilma olur (inflasyon refleksi). HH’nda RAIR
yoktur. Ayrica asagi rektal eksizyon, skleroderma ve bazen rektal prolapsus ile
ndrojenik fekal inkontinansta RAIR kaybolur [47,48]. Idiopatik kronik konstipasyon
hastalarinda, anorektal manometridle RAIR ve MAIB’de herhangi bir patoloji

saptanmamustir [51].

Manometri igleminde kullanilan perfiizyon kateterleri, dar multiliimen anal
baslig1 olan, diisiik genigleyebilme yetenegi ve iizerinde delikleri bulunan bir kateter
yoluyla basing Olgiilen bir diizenektir [52]. Sivi perfiize edilerek deliklerin ayr1 ayri
basinglar1 ol¢iiliir ve bu basing; kateterin genisleyebilmesi ve perflizyon hiziyla
baglantilidir. Her kateterden elde edilen basing kateterden disari dogru olan sivi
akimima karsi olan direncin gostergesidir [53]. Perflizyon kateterinin ayni anda anal
kanalin degisik yerlerinden ve rektumdan longitiidinal veya radial 6l¢iim yapma

avantaj1 vardir.

Anorektal manometri islemi sirasinda rektum bos olmalidir. Bunun i¢in lavman,
laksatifler ve gerekirse irrigasyonla barsak temizligi yapilmalidir. islem bos olmayan bir
rektumda yapilirsa kateter kanallar1 gaita ile tikanabilecegi i¢in basincin transdusere

yansimas1 engellenecektir [49,50]. Islem icin en uygun pozisyon sol yana yatar

sekildedir.
Hirschsprung hastaligindaki tipik anorektal manometri bulgulart:

1)Proksimal gangliyonik kolon segmentinde yiiksek basingli progresif peristaltik

dalgalarin olmasi

2)Distal agangliyonik  kolon segmentinde peristaltik dalgalarin  olmamasi

3)Rektal distansiyon ile birlikte internal sfinkterin gevsememesi seklindedir.
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inflasyon refleksi

Relaksasyon egimi

Dinlenme basincl

Toparlanma egdimi

Maksimum Relaksasyon noktasi

Sekil 4: Normal RAIR

Anorektal manometre ile Hirschsprung Hastaligi’'nda %85’lere varan oranda
dogru tam1 konuldugu bildirilmistir. Litaratiirde yanlis negatif sonucglar (%0-24) ve
yanlig pozitif sonuglar (%0-62) bildirilmistir. Anorektal refleksin 12 giinliilkden ufak
bebeklerde tam anlamiyla gelismedigi sdylenmektedir, ayrica deneyim bu teknikte ¢ok

onemlidir [39-41].

19



3. HASTALAR VE YONTEM

Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali’nda 2000-2009 yillart
arasinda Hirschsprung hastaligi nedeni ile ameliyat edilen olgularin kayitli bilgileri
geriye doniik olarak incelendi. HH tedavisi i¢in ameliyatlart tamamlanan ve sonrasi
anorektal manometre islemi yapilmis olan hastalar degerlendirilmeye alindi. Calisma
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Klinik Arastirmalar ve Etik Degerlendirme Kurulu’ndan onay

aliarak yapilmstir.

Toplam hasta sayis1 25 (E:22, K:3) idi. Diizeltici ameliyat teknigine gore
hastalar Duhamel ameliyati yapilan hastalar (n: 10); Duhamel grubu ve TERP ameliyati
yapilan hastalar (n: 15); TERP grubu olarak ikiye ayrildi. Hastalarin klinik bulgular1 ve
anorektal fonksiyonlar1 hakkindaki en son bilgi hasta yakinlar1 ile yiizyiize goriisme

yontemiyle elde edildi. Ortalama takip stiresi 3,56 y1l (10 ay -8 y1l ).

Tiim hastalarda HH degerlendirmesinde lavman opak kolon grafisi ¢ekildi ve
kesin tan1 rektal biopsi ile konuldu. Klinigimizde anorektal manometri laboratuar: 2009
yilindan itibaren diizenli olarak yeniden hizmete basladigindan Hirschsprung hastaligi

tan1 asamasinda bu hasta grubunda anorektal manometri kullanilamadi.

Dosya kayitlarindan hastanin; cinsi, tani1 yasi, aganglionik segment yeri,
koruyucu enterostomi agilmasi, diizeltici ameliyat yas1 bilgileri kayit edildi. Diizeltici
ameliyat sonrasi hastalarda anal kanal aciklig1 degerlendirilmesinde rektal tuse yapildi
ve anal buji kullanildi. Darlik olanlarda anal buji ile dilatasyon yapildi. Anal bujiler ile
dilatasyonda basarisizlik, kanama ve anal buji numarasinda artma saglanamamasi
basarisizlik olarak degerlendirildi ve darlik nedeni ile yeniden onarim endikasyonu
konuldu. Anal kanal agikligmin takibinde dilatasyon amaci olmadan anal buji
kullanilmas1 anal kalibrasyon olarak tanimlandi. Diizeltici ameliyat agama-lari
sonrasinda karin siskinligi ve barsak hareketlenmesinin saglanmasi amaci ile hastalara
rektal irrigasyon yapmasi Ogretildi. Dosya bilgilerinden komplikasyonlarin tedavisi

degerlendirmeye alind1.

Hastalarda barsak fonksiyonlarmi degerlendirmede; kabizlik, soiling, fekal
inkontinans, enterokolit ataklari ve anorektal manometri bulgularina bakildi. Kabizlik;
haftada 3’den az spontan digkilama, agrili barsak hareketi, muayenede fekalom olmasi

idi. Soiling; rektal bosalma yetersizligi nedeniyle rektal birikim sonrasi gelisen i¢
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camasirina az miktarda gaita bulagsmasi durumunu olarak tanimlandi. Fekal inkontinans;
diizenli barsak hareketlenmesi olmadan gaita kagirmasi idi. Enterokolit; ise karin sisligi,

ishal, kusma ve atesin olusturdugu klinik tablo idi.

Anorektal manometri incelemesi hasta yakinlarindan onam almarak yapildi.
Islem tim hastalarda sol lateral yatar pozisyonunda gergeklestirilmektedir. Anal
manometri dncesinde tiim ¢ocuklara rektal lavman uygulanmakta ve hastalara oral 0,5
mg/kg midazolam (Dormicum®, Roche) ile sedasyon yapilarak islem yapilmaktadir.
Ucunda 150 ml balonu olan, 4 liimenli bir cm ilerden baglayip, 0.5 cm ve 1 cm
araliklarla dort kanalli, dis capi 10Fr olan pediatrik anal manometre kateterleri
kullanilmaktadir (Sekil 5). Anorektal manometre degerlendirmesinde maksimum anal
istirahat basinci (MAIB) ile rektoanal inhibitér refleksi (RAIR) degerlendirmeye alindi.
Rektumdaki basing artisiyla birlikte refleks basing artist (inflasyon basinci) ve
arkasindan balon basinciyla dogru orantili olarak IAS basincinda diisme olmast RAIR
pozitif olarak degerlendirilirken, diisme olmamas1 veya devamli yiiksek kalmas1 RAIR
negatif olarak degerlendirildi. Ameliyat sonrasi donemde maksimum anal istirahat
basinc1 (MAIB) ve rektoanal inhibitor refleksi (RAIR) ile kabizlik, soiling, enterekolit

atag1 arasindaki iliski degerlendirildi.

Istatistiksel galigmada, siirekli degiskenler ortalama ve standart sapma olarak
verilmig ve karsilastirma i¢in Mann Whitney U testi kullamilmigtir. Kategorik
degiskenler ise frekans dagilimlar1 olarak verilmis ve Ki- kare testi kullanilarak analiz

edilmistir. P degeri 0.05’ten kiiciik ise test sonucu anlamli kabul edilmistir.
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Sekil 5:Anorektal manometri kateteri

Sekil 6: Anorektal manometri linitesi
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4. BULGULAR

Toplam 25 hastanin, cins, tani yasi, aganglionik segment uzunlugu, koruyucu
enterostomili hasta sayisi, diizeltici ameliyat yasi, erken ve ge¢ donemde gelisen
komplikasyonlar ve tedavisi, takip siiresi bilgileri ve istatistiksel analiz sonuglart Tablo

I'de 6zetlenmistir.

Olgularm Ozellikleri

Cerrahi girisim Duhamel TERP Anlamlilik
Hasta sayis1 n:10 n:15 0.500
Erkek /Kiz orani 8\2 14\1 0.346
Tani1 yas1 (Ay)

Y Y 16,69+24,8 6,82+7,74 0.824
Ortalama+SD
Rektosigmoid 4 11

0.106
Uzun segment 6 4
Koruyucu enterostomi n:10 n: 4 0.000
Diizeltici ameliyat yasi (Ay) 28,1+24,7 11,4+10,6 0.048
) Darlik (n:2)
Komplikasyon Darlik (n:2)* 0.464
Adhesive intestinal tikaniklik (n:2)

Enterostomi kapatiimasi 10 4 0.000
Takip Siiresi 5,31+2,12 2,38+0,71 0.001

* Darlik gelisen hastalarda koruyucu enterostomi vardi.

Tablo 1: Olgularn Ozellikleri

Duhamel ameliyati yapilan hastalara (n:10) hepsine ii¢ asamali1 ameliyat yapildi;
koruyucu enterostomi, Duhamel ameliyatt ve entersotomi kapatilmasi. Duhamel
ameliyati sonrasinda yapilan degerlendirmede 2 hastada (%20) rektal tuse ve anal
bujiler ile rahatlikla kanamadan acilan kismen stapler hatlarinin birbiri {izerine
yapismasi ile olan darlik saptandi. Takipte anal bujiler ile dilatasyon yapilarak tedavi
saglandi. Entersotomi kapatildiktan sonra sorun goriilmedi. Adhesive intestinal

tikaniklik i¢in 2 hastada takipte laparotomi ve bridektomi yapildi.
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TERP ameliyat1 yapilan 15 hastadan 11 tanesine tek asamali ameliyat, dort
hastada ise {i¢ agamali ameliyat; enterostomi, TERP, enterostomi kapatilmasi yapildi.
Geniglemis ganglionik segmentin  kolonik yikamalara ragmen kiigiiltiilememesi
nedeniyle koloanal anastomoz sirasinda soruna neden olabileceginden koruyucu en-
terostomi yapildi. Koruyucu enterostomi olmadan TERP yapilan 11 hastada erken ve
ge¢ donemde komplikasyon gelismedi. Koruyucu enterostomi ile TERP yapilan 4
hastadan 2'si sorunsuz seyir gosterdi, diger iki hastada darlik gelisti. Darlik gelisen
hastaklara anal buji ile dilatasyon yapildi. Bir tanesi yanit verdi ancak digerinde yanit
alimamadi ve yeniden TERP yapilarak basarili tedavi saglandi. Enterostomi kapatilmasi

sonrasi sorun goriilmedi.

Istatistiksel olarak her iki grup cinsiyet dagilimi agisindan benzerdir (p=0.346).
Tutulum agisindan her iki grup benzerdir ( p=0.106). Koruyucu stoma belirgin olarak
Duhamel grubunda fazla acilmistir (p=0.000). Takip siiresi Duhamel grubunda daha
uzundur (p=0.001). Komplikasyon dagilimi ac¢isindan fark yoktur (p=0.464).

grup Total
Duhamel TERP
Buji Yok 8 0 8
Kalibrasyonu Var 2 15 17
Total 10 15 25

Tablo 2:Buji kalibrasyonu P=0.000 Ki kare testi kullanild1.

grup Total
Duhamel TERP
Rektal irigasyon Yok 5 0 5
Var 5 15 20
Total 10 15 25

Tablo 3 :Rektal irrigasyon P=0.005. Ki kare testi kullanildi.
Ameliyat asamalar1 tamalanan hastalarin takibinde; Duhamel grubunda darlik

gelisen 2 hasta ile, TERP yapilan 15 hastaya 6 -12 ay arasi anal buji ile kalibrasyon
yapildi. Duhamel grubunda 5 hasta, TERP grubunda 15 hasta rektal irrigasyon yapti.
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Buji kalibrasyonu belirgin olarak TERP grubunda uygulanmistir (Tablo 2). Rektal
irrigasyon TERP grubunda belirgin olarak fazladir (Tablo 3).

Hastalarin  barsak fonksiyonlarinin  degerlendirme sonuglari, anorektal

manometri yasi ve bulgular1 Tablo 4-5’te gosterilmistir.

Duhamel ve TERP grubundaki hastalarin ameliyat sonrasi takipteki kabizlik,
soiling ve enterokolit oranlari, ortalama anorektal manometri yasi, ortalama maksimum
anal istirahat basinci (MAIB), rektoanal inhi-bitér refleksi (RAIR) varligi  ve
istatistikler Tablo 6'da gosterilmistir

Her iki grup bir arada degerlendirildiginde fekal inkontinans higbir hastada
gozlenmedi. Soiling bulunan 8 hastada ve enterokolit atagi geciren 9 hastada aym

zamanda kabizlik da vardi.

Tam1  Operasyon ARM
MAIB Enterokolit Takip
yasi yasi Cinsiyet yasi RAIR Kabizhik Soiling
(mmHg) atagi siiresi
(ay) (ay) (yi)
1 3 62 11 37 () +) ) () 5,83
2 13 13 6,33 78 +) +) ) ) 5,24
3 1 9 8,41 46 () () ) () 7,66
4 26 26 6,33 45 () +) “) +) 4,16
5 03 14 7,5 52 () +) +) +) 6,33
6 05 11 6,08 33 ) ) +) ) 5,16
7 48 54 5,41 44 ) ) ) ) 0,91
8 3 11 4,16 52 () () -) +) 3,24
9 72 72 14 35 () +) ) () 8
10 0,1 9 7,33 40 () +) - +) 6,58

25

Tablo 4: Duhamel operasyonu yapilan olgular




Tam Operasyon ARM

yas1 yasi yasi  MAIB Enterokolit Takip
(ay) (ay) Cinsiyet (yil) (mmHg) RAIR Kabizhk Soiling atag siiresi
19 11 e 2,83 43 SEG) “) ) 1,75
2 05 3 e 3 30 GIEENC) ¢) ®) 3
3 8 13 e 441 38 (OGS, ¢) +) 3,5
4 1 1 k 383 15 ) ) ) 2,9
5 05 1 e 3,58 41 GO ¢) ®) 3,5
6 6 11 e 325 30 G ¢) ) 2,33
7 15 3 e 233 45 GG ¢) +) 2,08
8 15 4 e 233 29 GG ¢) ®) 2
9 20 24 e 333 68 GIEENC) ) ®) 1
10 11 29 e 2,58 67 ) ©) ) 2,5
11 04 15 e 241 47 GG, ©) ) 2,25
122 3 e 2,5 15 (OGS, ) ) 2,25
13 16 25 e 341 22 GG ) ®) 3,2
14 24 30 e 441 39 GG “) ®) 2
151 15 e 1,75 25 GG ) ) 1,58

Tablo 5: TERP operasyonu yapilan olgular

Duhamel grubunda enterokolit atag1 gegiren 6 hastanin 2 tanesi 1 kere, 3 tanesi 2
kere, 1 tanesi 3 kere enterokolit geg¢irdi. TERP grubunda enterokolit atagi geciren 3

hastanin1 tanesi 4 kere, 1 tanesi 3 kere, 1 tanesi 2 kere enterokolit atagr gegirdi.

Istatistiksel olarak her iki grup arasinda kabizlik agisindan fark
saptanmadi(p=0.601), soiling acisindan fark saptanmadi (p=0.393). Enterokolit
acisindan da fark yok (p=0.053) ancak burada deger anlamlilik diizeyine ¢ok yakin
saptanmistir. MAIB her iki grupta benzer bulunmustur. RAIR, TERP grubunda belirgin
olarak daha fazladir (P=0.007).
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Ameliyat Sonrasi Barsak Fonksiyonlari

Duhamel grubu TERP grubu Anlamhihk
ARMyast | 7,65£2,89 3,06+0,78 0.000
MAIB 46,0412, 36,9+15,9 0.091
RAIR 3(\T0) 13(H\2() 0.007
Kabizlik 7 (% 70) 11 (% 73) 0.601
Soiling 4 (% 40) 4 (%27 0.393
Enterokolit 6 (% 60) 3 (%20) 0.053

Tablo 6: Ameliyat Sonras1 Barsak Fonksiyonlari

Duhamel ve TERP grubundaki hastalarm RAIR’e gore kabizlik, soiling,
enterokolit ataklar1 varlig1 Tablo 7-8-9 *da gdsterilmistir. Her iki grupta da RAIRe gore

kabizlik , soiling dagilimlar1 ve enterokolit olup olmamas1 benzerdir .

RAIR ile kabizlik, soiling ve enterokolit arasinda negatif ydnde (biri artarken
digeri azaliyor) bir iligki bulunmakla birlikte, bu iligki istatistiksel olarak anlamsizdir.

(Tablo 10)

Kabizhk
grup Yok Var Total Anlamhhik
Yok 2 5 7 0.708
Duhamel RAIR Var 1 2 3
Total 3 7 10
Yok 0 2 2 0.504
TERP RAIR Var 4 9 13
Total 4 11 15

Tablo 7: RAIR e gore kabizlik dagilimlar:

Her iki grupta da RAIR’e gore kabizlik dagilimlar1 benzerdir. Ki kare testi kullanildi.
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Soiling
grup Yok Var Total Anlamhhik
Yok 4 3 7
0.667
RAIR | yur 2 1 3
Duhamel
Total 6 4 10
Yok 1 1 2
0.476
TERP RAIR | vy 10 3 13
Total 11 4 15

Tablo 8: RAIRe gore soiling dagilimlari

Her iki grupta da RAIR e gére soiling dagilimlar1 benzerdir. Ki kare testi kullanildi.

Enterokolit
grup Yok Var Total Anlamhlik
Yok 3 4 7
0.667
Duhamel RAIR Var 1 2 3
Total 6 10
Yok 1 1 2
0.371
TERP RAIR | vy 11 2 13
Total 3 15

Tablo 9: RAIR e gore enterokolit olup olmamasi

Her iki grupta da RAIR e gére enterokolit olup olmamasi benzerdir. Ki kare testi kullanildi.

RAIR | Kabizhk Soiling Enterokolit
RAIR Correlation Katsayisi 1,000 -0,097 -0,200 -0,306
P degeri 0,646 0,338 0,137

Tablo 10: RAIR ile kabizlik, soiling ve enterokolit arasinda iligki yoktur.

Spearman's Korelasyon testi yapildi.
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TERP grubundaki RAIR pozitif izlenen bir hastanin anorektal manometri gériintiisii Sekil 7'de ,

Duhamel grubundaki RAIR negatif bir hastanin anorektal manometri gériintiisii Sekil 8'de gdsterilmistir.
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5. TARTISMA

Hirschsprung hastaligi (HH) ilk tanimlandigi 1886 yilindan beri bircok degisik
cerrahi metod ile tedavi edilmistir. HH’ nin cerrahi tedavisindeki ilk basarili yontem ve
sonu¢ Swenson ve arkadaglarinin agangliyonik segmenti ¢ikardiktan sonra gangliyonik
ucu sirkiiler tarzda anal sfinktere ¢cok yakin anastomoz etmeleriyle elde edilmistir [1, 3].
En son tanimlanan cerrahi teknik ise, Dela Torre-Mondragon ve Ortega-Salgado
tarafindan 1998 yilinda tanimlanan tek evreli transanal endorektal pull-through (TERP)
yontemidir [39]. Hirschsprung hastaliginin cerrahi tedavisi i¢in Onerilen tekniklerin
hepsinin ortak noktasi, internal anal sfinkterin kismen, eksternal anal sfinkterin tiimiiyle
korunarak, agangliyonik segmentin ¢ikarilmasi ve proksimaldeki gangliyonik segmentin

antise ¢ekilmesidir [1].

HH’de cerrahi tedavi sonrasi fonksiyonel sonuglar1 aragtirmak amaciyla degisik
merkezlerde, genis hasta gruplarini igeren, ¢ok sayida caligmalar yapilmistir. HH nin
tedavisi i¢in hangi yontem uygulanirsa uygulansin benzer oranlarda komplikasyonlar
goriilmekle birlikte [8, 9] bir ¢ok yaymmda HH ameliyatinin komplikasyonlar1 gézden
gecirildiginde ¢ok degisik sonuglar karsimiza ¢ikmaktadir. Cerrahi tekniklerdeki
gelismeler, hastalik ve cerrahi metod hakkindaki bilgi birikimi, takip siliresi boyunca
uygun hasta bakimi gibi faktorler komplikasyon oranmni en aza indirmistir. Cok
merkezli genis serilerin sonuglaria goére kullanilan teknikten bagimsiz olarak olgularin
%7’sinde anastomoz kacagi, %15’inde anastomoz darlig1 ve %11’inde yara enfeksiyonu
gorilmektedir[1, 4-6, 8, 9]. Yapilan bir¢ok calismada HH’de cerrahi tedavi sonrasi
fonksiyonel sonuglarin iyi oldugu goriilmiistiir[1, 22]. Ancak litaretiirde HH’de cerrahi
tedavi sonrasi sonuglar1 degerlendirmek amaciyla anorektal manometre ile yapilan genis

seriler igeren ¢aligmalar bulunmamaktadir.

2002 yilinda XX. Ulusal Cocuk Cerrahisi Kongresi’nde ‘Hirschsprung hastaligi
nedeniyle Duhamel operasyonu yapilan hastalarin retrospektif degerlendirilmesi’
anabilim dalimiz tarafindan bildiri olarak sunulmustur. Duhamel ameliyatinin HH’ da
giivenilir bir ameliyat oldugu, mortalitesi ve morbiditesinin diisiik oldugu, iki asamali
Duhamel ameliyatinin komplikasyonlarinin {i¢ agamali Duhamel’e gore daha diisiik
oldugu, tek asamali ameiyatlarin ise tecriibeli patologun oldugu merkezlerde se¢ilmis

olgularda yapilmasi gerektigi bildirilmistir [58].
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Duhamel, Soave-Boley ve Swenson tarafindan tanimlanan ameliyat tekniklerinin
timiinde, perineal yaklasimla abdominal yaklagim kombine olarak yapilmaktadir.
Transanal yaklasimla yapilan pull-through ameliyatlarinda rektal yolla ameliyat
tamamlanip, karin acilmadigr icin yapisiklik riski de diisiiktiir [60]. Transanal
yaklagimla agangliyonik segment cikartilip, sfinkterler korunarak pull-through islemi
yapilabildigi gibi, laparotomi ve laparoskopideki risklerden de uzak durulmaktadir.
Laparotomi ile yapilan diger yontemlere gore TERP yontemi, daha az invaziv,
laparotomiye bagli komplikasyonlar ve abdominal skarin olmadigi, operasyon siiresi ve
hastanede kalis siiresi diger yontemlere gore kisa olan, ameliyat sonrasi1 agrinin daha az
oldugu bir yontemdir. Ayrica pelvik diseksiyon yapilmadig: i¢in pelvik yapilarin zarar
gorme oran1 oldukga digiiktiir. Anal sfinkterlerin korunup, pelvik diseksiyon

yapilmadigi i¢in fekal ve iiriner kontinans saglanabilmektedir [55, 60].

Uzun segment HH’de TERP, laparoskopi veya laparotomi yardimiyla
yapilabilmektedir. Ameliyat Oncesinde genislemis ganglionik segmentin  kolonik
yikamalara ragmen kiigiiltilememesi nedeniyle koloanal anastomoz sirasinda soruna

neden olabileceginden koruyucu kolostomi yapilabilmektedir[1-6, 61].

Duhamel pull-through tekniginin Martin modifikasyonu ile uzun segment
rektum ve sol kolon birakilarak su ve elektrolit absorbsiyonu kolaylastirilmistir olur.
Ancak bazi arastiricilar bu yontemin uzun birakilan kolonun g¢ocugun defekasyon
yapma yetisini bozdugu ve islem sonras1i enterkolit insidansimi arttirdigini

sOylemisleridir [40, 42].

HH olanlarda ameliyat sonras1 goriilen dnemli sorunlardan biri de enterokolit
ataklaridir. Ameliyat sonrasi enterokolit ataklarinin nedeni karin i¢i yapisikliklar ve
koloanal anostomoz darligina bagli barsak iceriginin gecisinde duraganlasmadir[55].
Duraganlagsma bagirsak florasinda patojen bakteri kolonizasyonu ve sonrasinda
bakteriyel translokasyon ile enterokolit ataklarina yol acabilmeltedir. Endorektal pull-
through ameliyatlarinda yapilan anastomozun darlik sebebi olup enterokolit sikligini

arttirabilecegi ve ameliyat sonrasi dilatasyon programi gerekecegi de bildirilmistir[56].

Tander ve arkadaslar1 [64], TERP yontemiyle tedavi ettikleri 10 HH olgusunun
hicbirinde enterokolit ve kabizlik gormemislerdir. HH’de kullanilan ¢esitli ameliyat
tekniklerinde, kolostomi bakimi, biiylik skar izi gibi ameliyat sonras1 komplikasyonlarin

sorun yaratabildigini vurgulamiglardir. TERP yOnteminin ise ameliyat sonrast bakim,
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kozmetik ve erken donem sonuglarinin yiiz giildiiriici oldugu sonucuna varmislardir.
Teeraratkul’un [60], tek evreli transanal pull-through yontemiyle tedavi edilen, yaslar1 1
ay - 6 yas arasinda, bir kiz, yedi erkek, sekiz HH’li olgu lizerinde yaptig1 ¢alismada,
hastalarin hepsinin barsak hareketleri dort hafta icinde normale donmiistiir. Sadece bir
hastaya ilk iki hafta rektal tiip ile dekompresyon yapilmasi1 gerekmis ve iki hafta sonra
hastanin barsak fonksiyonlar1 normale donmiistlir. Transanal yaklagimin yenidoganlar
ve kiiciik cocuklarda hem teknik olarak kolay uygulanabilir, hem de erken dénem
sonuglarinin iyi oldugunu belirtmistir. Buna karsilik daha biiyiik ¢ocuklarda teknik
zorluklar1 olan ve ameliyat sonrasi erken donem enterokolit ve kismi koloanal

anastomoz darliginin goriilebildigi bir yontem oldugunu vurgulamistir.

Shankar ve arkadaslarinin[62], TERP yapilan 91 hasta {izerinde yaptiklar1 bir
calismada enterokolit %10.5, enfeksiyon %7 ve darlik %3 oraninda bulunmustur. Bu
hastalarin  %76’sinda  barsak fonksiyonlar1 normal bulunmustur. Albenese ve
arkadaslarinin  [63], ayn1 yoOntemle ameliyat edilen hastalarinda, %10 oraninda
enterokolit goriiliirken, %10 oraninda darlik tespit edilmistir. Tiryaki ve arkadaslarinin
[64], yaptiklar1 ¢calismada, definitif ameliyat sonrasi, HH olanlarda anorektal manometri
sonuglariyla, klinik bulgular arasinda iliski olmadig1 sonucuna varilmistir. Vargiin ve
arkadaslar1 ise [65], TERP kolay uygulanabilen, hastanede yatis siiresini kisaltan,
kozmetik {stiinliikleri olan ve komplikasyonlart az bir yontem oldugunu tespit
etmiglerdir. TERP sonrasi1 anorektal manometrik bulgulari, normal ¢ocuklarla benzer
gbzlemisler ve bunu da TERP’1n ek iistiinliigii olarak vurgulamiglardir. Ayni ¢alismada
anorektal manometri sonuglarryla (RAIR), anorektal fonksiyonlar arasinda iliski oldugu
tespit edilmistir. Komplikasyonlarin diizeltilmesi i¢in ameliyat sonrasi anorektal
manometrik incelemenin gerekliligi vurgulanmistir. Kiiciikaydin ve arkadaslar1 [66],
TERP yontemiyle tedavi ettikleri HH olgularini, orta ve uzun dénem komplikasyonlar
acisindan incelemisler, diger tekniklerle belirgin farklilik gostermedigi, bazi serilere
gore sonuglarinin daha iyi oldugunu saptamiglardir. Ayrica minimal invaziv bir yontem
olmasinin yaninda, kozmetik ag¢idan sonug¢larin milkemmel olusunun, bu yéntemin ilave
avantajt oldugunu bildirmislerdir. Zhang ve arkadaslarinin [13], TERP yaptiklari, yas
ortalamas1 24.7 ay olan, 39’u erkek, 19’u kiz toplam 58 hasta iizerinde yaptiklart bir
calismada, digkilama sikliginin giinde ortalama 1-2 oldugunu, sadece dort hastada bu
sikligin 8-10 arast oldugunu rapor etmislerdir. Aym1 g¢alismada 46 hastanin digki

kivaminin normal oldugunu bildirmislerdir. Ug hastada enterokolit seklinde disk1 ve sik
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pis kokulu gaz hali mevcut oldugunu saptamislar ve dokuz hastada ise ara sira civik
kivamli diski ile bazen kabizlik oldugunu tespit etmislerdir. Ameliyat sonrasi ii¢ hastada
enterokolit, bes hastada kabizlik ve dokuz hastada ise fekal altin1 kirletme tespit
etmiglerdir. Hastalarin higbirinde inkontinans, kilif enfeksiyonu, anastomoz kagagi ve
mortalite saptamamuglardir. Operasyon yasina bakilmaksizin, ameliyat sonrasi takip
stiresi uzadikca hastalarin barsak fonksiyonlarinda iyiye dogru gidis saptamislar ve fekal
altin1 kirletme, konstipasyon ve HH ile birlikte olan enterokolit goriilme oraninin takip
stiresi uzadikca azaldigimi tespit etmislerdir. Ayrica agangliyonik segmentin uzunlugu

ile semptomlar arasinda dogru orant1 oldugunu vurgulamislardir.

Bu ¢alismada, Duhamel ameliyati yapilan hastalarin tani yasi ortalama 16,7 ay
(10 giin - 6 yas ), ameliyat yas1 ortalamalar1 28,1 ay ( 9 ay -6 yas ) iken, TERP ameliyati
yapilan hastalarin tani yasi ortalama 6,8 ay ( 12 giin -24 ay ) ve ameliyat yasi
ortalamalar1 11 ay (1 ay - 30 ay) idi. Istatistiksel olarak hasta sayilari, cinsiyet
dagilimlari, tan1 yaslar1 benzer bulunmustur. TERP grubunda operasyon yast anlamli
olarak daha kiigiiktiir. Bu yas dagilimina bakildiginda klinigimizde erken tani1 almis olan

hastalarda TERP ilk tercih edilen operasyon teknigi olmustur.

Anal darligin klasik diizeltici ameliyatlar sonrasi %3-12 arasinda gelistigi, TERP
ameliyat1 sonrasi %5-10 arasinda gelistigi bildirilmektedir [11]. Bu g¢alismaya dahil
olan hastalar i¢cinde Duhamel operasyonu sonrasi n:2 (%20), TERP ameliyati sonrasi
n:2 (%13) hastada anal darlik saptanmistir. Ancak TERP ameliyati sonras1 anal darlik
saptanan her iki hasta da koruyucu kolostomi yapilmis olan hastalardi. Anal darlik
saptanan 1 hasta dilatasyonlarla diizelmis, 1 hastaya tekrar ameliyat yapilmigtir. TERP
ameliyati1 sonras1 tim hastalara rektal buji uygulmasi yapilmistir. Bu ¢alismada TERP
ameliyatindan sonra anal darlik gelisimini engellemek amaciyla rutin anal dilatasyon
yapilmasinin uygun olacagin1 ve koruyucu kolostomi yapilmis olanlarda anal darlik

gelisme olasiliginin daha yiiksek oldugunu gostermektedir.

Literatiirde ameliyat sonrast donemde laparotomi ile yapilan rektal pull-through
ameliyatlar1 sonrast %>5-15 arasinda intestinal obstriiksiyon[17] gozlenenirken
calismaya dahil olan hastalar icinde Duhamel operasyonu sonrasi laparotomiye bagli 2
hastaya bridektomi yapilmistir. Hem tek asamili hem koruyucu kolostomi islemi ile

yapilan TERP ameliyati1 sonrasi intestinal obstriiksiyon izlenmemistir.
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Kabizlik degerlendirmesinde; haftada 3’den az spontan diskilama, agrili barsak
hareketi, rektal sert gaita varlig1 ve karinda fekal kitle olmasi kriter olarak kabul edildi.
Duhamel ameliyat1 yapilan hastalarda %70 ( n: 7), TERP ameliyat1 yapilan %73 (n:11)
kabizlik yakinmas1 mevcuttu. Her iki grupta da fekal inkontinans gozlenmedi. Soiling,
Duhamel ameliyati sonrast %40 ( n:4 ), TERP ameliyat1 sonras1 %27 (n:4 ) oraninda

izlenmistir.

Literatiirde, diizeltici ameliyatlardan sonra %?2-34 arasinda enterokolit gelisme
siklig1 bildirilmektedir[11]. TERP ameliyat: sonras1 enterokolit oran1 %10-22 olarak
bildirilmistir[14]. Bizim ¢alisjmamizda Duhamel ameliyati yapilan hastalarin %601
(n:6) enterokolit atag1 gecirirken grup II’deki hastalarin %20’si (n:3) enterokolit atagi
gecirmekte 1idi. TERP ameliyati sonrasi enterokolit ataginin diisiik oranlarda
izlenmesinin nedeni hastalarin daha kiiclik yasta tami1 alarak erken donemde opere
edilmeleri ve diizenli rektal irrigasyon yapilmis olmasidir. Ancak daha uzun siireli
takipte, Duhamel ameliyati yapilan olgularda ameliyat sonrasi erken donemde goriilen

enterokolit ataklar1 ge¢ donemde azalmistir.

Yapilan baz1 ¢alismalar kullanilan teknikten bagimsiz olarak ameliyat sonrasi
takip siiresi uzadikca komplikasyon oraninin distiigiinii gostermektedir[13]. Bu
calismada her iki gruptaki hastalarda ameliyat sonrasi takip stireleri daha uzun olanlarda
anorektal fonksiyonlarin, daha kisa siireli takip edilen hastalara gore daha iyi oldugu
gorilmiistiir. Bu da HH’de cerrahi tedavi sonrasi takip siiresi uzadik¢a komplikasyon
oraninin daha az olacagim diisiindiirmiistiir. Istatistiksel olarak da her iki grupta
kabizlik, soiling ve enterokolit ataklar1 agisindan anlamli bir fark saptanmamistir. Ancak

soiling ve enterokolit atag1 gegiren her hastada ayn1 zamanda kabizlik saptanmustir.

Saglikli bir insanda, rektum duvariin gerilmesi, internal sfinkterin gevsemesine
ve eksternal sfinkterde de istemli bir kasilmaya yol acar. Hirschsprung hastaliginda,
rektumunun manometri balonuyla gerilmesi internal sfinkterin gevsemesini saglamaz,
anal inhibituvar yanit yoktur. Yani RAIR negatiftir[38,39]. Aganglionik kolon
segmentinin rektum ve internal anal sfinkter yerinde kalacak sekilde rezeke edilen
rektal pull-through ameliyatlarindan sonra RAIR'in normale dondiigii ifade edilmek-
tedir. Normal RAIR gelisimi enterik sinir sisteminin reinervasyonuyla gelistigi
diisiillmektedir. Bu calismada da Duhamel yapilan 10 HH olgusunun 3’iinde ( %30)
RAIR pozitif ve TERP yapilan 15 HH olgusunun 13’iinde (%86) RAIR pozitif tespit
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edilmistir. TERP tekniginde aganglionik barsagin kas kilifi igerisinde kalinarak énemli
duysal lifler ve internal sfinkterin biitiinligi korunmaktadir[13]. TERP yapilan
hastalarimizda, literatiirde %50 -70 olarak belirtilenden daha yiiksek oranda RAIR
pozitifligi saptandi[23]. Bu bulgumuz internal anal sfinkter fonksiyonunun yiiksek
oranda korunmus olmas1 ile ilgili olabilir. Calismada ameliyat sonrast donemdeki
kabizlik ve enterekolit oranlarinin rektoanal inhibitdr refleksin yoklugu ile iliskisi
goriilmemistir. RAIR ile kabizlik soiling ve enterokolit arasinda negatif yonde (biri
artarken digeri azaliyor) bir iligki bulunmakla birlikte, bu iligki istatistiksel olarak

anlamsizdir.

Literatiirde HH ameliyatlar1 sonrasi kabizlik gdzlenen hastalarda yiiksek anal
istirahat basinct ve fekal inkontinasi olan hastalarda diisilk anal istirahat basinci
bildirilmistir[20, 21, 23]. Ancak bu ¢alismada her iki grubunda MAIB sonuglar1 normal

degerlerde izlenmistir.

Hirschsprung hastaliginda tedavisinde Duhamel ve TERP yontemlerinin klinik,
anorektal manometrik olarak karsilastirildigt bu c¢alismada, her iki yontemin de
uygulanabilir oldugu oldugu ve TERP oOncelikle tercih edilmesi gereken bir yontem
oldugu sonucuna varilmigtir. Ancak anorektal manometri islemi hasta yakinlarindan
onam alinarak yapilabildiginden dolay1 bu ¢alismada hasta sayis1 oldukca azdir. Ayrica

her iki grup takip siireleri farklidir. Bu nedenle de analiz giiciimiizde az olmaktadir.
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6. SONUCLAR

Duhamel ve TERP yontemiyle ameliyat edilen HH’li olgularin klinik, anorektal

manometrik olarak karsilastirildig1 bu calismada asagidaki sonuglar elde edilmistir:

1.Transanal yaklagimin yenidoganlar ve kiigliik ¢ocuklarda hem teknik olarak

kolay uygulanabilir, hemde erken donem sonuglarinin iyi oldugu goriilmiistiir.

2. TERP ameliyatindan sonra rutin anal dilatasyon yapilmasinin anal darlik

gelisimini engelledigi goriilmiistiir.

3. TERP ameliyat1 6ncesi, genislemis ganglionik segmenti nedeniyle koruyucu
enterostomi yapilmis olanlarda anal darlik gelisme olasiligi daha yiiksek oldugu

goriilmiistiir.

4. Operasyonu sonrast donemde diizenli rektal irrigasyon yapilan TERP

grubunda enterokolit atag1 daha az siklikta izlenmistir.

5.Her iki grupta ameliyat sonrasi takip siireleri daha uzun olanlarda anorektal

fonksiyonlart daha iyi gozlenmistir. Fekal inkontinans hicbir hastada gézlenmemistir.
6. TERP ameliyati sonrasi hastalarin gogunda RAIR pozitifligi saptanmustir.

7. Ameliyat sonrasi donemdeki barsak fonksiyonlarinin ve enterokolit atak-

lariin rektoanal inhibitor refleksin yoklugu yada varligi ile iligkisi goriilmemistir.
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