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OZET

Hirschsprung hastaligi (HH) tedavisinde son vyillarda 6nemli
degisiklikler olmustur. Gunumuzde hastalarin buyuk bir kismi 1 yasinda
once, kolostomisiz ve tek seansli tekniklerle tedavi edilmektedir.
Rektosigmoid HH tedavisinde, transanal endorektal pull-through (TEPT) altin
standart tedavi yontemi haline gelmistir. Kisa segment HH'de ise daha az
invaziv olan transanal myektomi/sfinkteromyketomi (M/S) teknigi ve
modifikasyonlari tercih edilmektedir. Bu ¢aligmada TEPT ve transanal M/S
yontemleriyle ameliyat edilen Hirschsprung hastalarinin  sonugclari
degerlendirildi.

Klinigimizde 1997 ile 2011 yillar arasinda TEPT yapilmis 50 hasta
ve transanal M/S yapilmis 25 hastanin bilgileri geriye donuk olarak incelendi.
Dosyalar demografik veriler, klinik hikaye, fizik muayene bulgulari, ameliyat
bulgulari ve postoperatif takip sonuglari agisindan tarandi.

Transanal endorektal pull-through yapilan grupta yas ortalamasi 9,5
ay olan 43 erkek, 7 kiz vardi. Hastalarin 42’si 1 yasindan 6nce ameliyat
edilmisti. Transanal M/S yapilan grupta ise yas ortalamasi 37,1 ay olan 15
erkek ve 10 kiz vardi. HH tanisi 50 hastada yalnizca anorektal manometri ve
lavman opakli kolon grafisi ile konuldu ve tani ameliyatta génderilen frozen
section biyopsi ile kesinlestirildi. TEPT yapilan grupta postoperatif donemde
en sik gorulen komplikasyon gegici perianal ekskoriasyondu. Transanal M/S
yapilan hastalarin 9'unda maksimum myektomiye ragmen ganglionik barsak
segmentine ulagilamadi. Proksimal ucu aganglionik gelen hastalarin yalnizca
3’'Unde tamamlayici cerrahi yapildi. Kalan 6 hastada ortalama 6 aylik laksatif
tedavisi sonrasi normal digkilama goruldu.

Hirschsprung hastaligi tanisinda efektif bir manometri ve iyi ¢ekilmis
kolon grafisi ameliyat dncesi rektal biyopsi ihtiyacini azaltmaktadir. TEPT ve
transanal M/S etkili ve daha az invaziv yontemlerdir. Tum hastalarda
ganglionik seviyeye ulasilamamasi transanal M/S ydnteminin en 6nemli

dezavantajidir. Myektomide cikarilan kas seridinin proksimali aganglionik



gelse bile definitif cerrahi Kklinik semptomlari duzelmeyen olgularda

planlanmalidir.

Anahtar kelimeler: Hirschsprung hastaligi, transanal endorektal pull-

through, transanal myektomi/sfinkteromyektomi.



SUMMARY

Evaluation of Outcome of Transanal Endorectal Pull-through
and Transanal Myectomy/sphincteromyectomy in Patients with
Hirschsprung's Disease

Hirschsprung's disease (HD) treatment have been significant
changes in recent years. Today, the majority of patients treated with
transanal one-stage techniques at infancy and transanal endorectal pull-
through (TEPT) for the treatment of rectosigmoid HH is gold standard
method. Modification of transanal myectomy/sphincteromyectomy (M/S)
could be useful in the surgical treatment for short-segment HD. In this study,
the results of TEPT and transanal M/S were evaluated.

From 1997 to 2011, 50 children were treated with TEPT and 25
children with transanal M/S for HD. Patients were evaluated according to
demographic characteristics, clinical history, physical examination findings,
operative findings and the results of postoperative follow-up retrospectively.

The group that TEPT performed included 43 boys and 7 girls with a
mean age of 9,5 months (Group 1). In this group, 42 patients had been
operated before the age of one. The other group that transanal M/S
performed included 15 boys and 10 girls with a mean age of 37,1 months
(Group 2). HD was diagnosed with only anorectal manometry and barium
enema findings in 50 patients. In those patients the diagnosis of HD was
proven with perioperatif frozen section. In the group 1, the most common
postoperative complication was a transient perianal excoriation. Distal end of
the strips revealed aganglionosis in group 2 but, aganglionosis were seen at
the proximal end of the strip in 9 cases. Three of these patients were treated
with definitive surgery. The remaining six patients developed a normal
defecation pattern after an avarage of 6 months treatment with laxatives.

Anorectal manometry, barium enema and rectal biopsy were used for

the diagnosis of HD. But an effective manometry and well-taken barium



enema decreases the necessity of preoperative rectal biopsy. TEPT and
transanal M / S effective and less invasive methods. The most important
disadvantage of the transanal M/S, ganglionic level is not reached in all
patients. Even if the proximal end of the strip is aganglionic, definitive surgery

can be cancelled until resisted clinical findings.

Key words: Hirschsprung's disease, transanal endorectal pull-

throuhgh, transanal myectomy/sphincteromyectomy.
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GIiRIS

Hirschsprung hastaligi (HH) gastrointestinal sistemin distalinde
intramural ganglion hacrelerinin eksikligi ile karakterize konjenital, fonksiyonel
bir hastaliktir (1,2). Hastalik ilk kez 1691 yilinda Frederic Ruysch tarafindan
bir otopsi ¢alismasi olarak tanimlanmis, fakat klinik tanimi 1886’da Harald
Hirschsprung tarafindan yapilmistir (3,4).

Tedaviye yonelik ilk basarili cerrahi girisim 1948 yilinda Swenson ve
Bill tarafindan yapilimigtir. Takip eden yillarda Duhamel, Martin, State,
Rehbein, Soave, Boley kendi adlariyla anilan teknikler ve modifikasyonlar
tanimlamiglardir (3-5). Son yillara kadar HH’nin standart tedavisi kolostomi
agma, abdominoperineal yaklasimla pull-through ameliyati ve kolostomi
kapatma seklinde yapiimaktaydi. Uygulanan cerrahi tedavi yontemlerinin
hepsinde temel prensip, internal anal sfinkterin kismen, eksternal anal
sfinkterin timuyle korunarak, aganglionik segmentin ¢ikarllip normal bir
barsak segmentinin anise anastomoz edilmesidir (1).

Hirschsprug hastaligi tanisinin daha erken konulmaya baglanmasi,
anestezi ve postoperatif bakim sartlarinin iyilesmesi, cerrahi girisimlerin
giderek daha az invaziv yapilmaya calisiimasi HH’nin tedavi prensiplerini
degistirmigtir. Hastalarin gogunun yenidogan doneminde laparotomisiz tek
seansl teknikle ameliyat edilmesi HH’nin tedavisinde yakin donemdeki en
onemli degisiklik olarak degerlendirilebilir.

Hirschsprung hastaligi siklikla rektal ve rektosigmoid lokalizasyonda
gorulur (6,7). Her iki tipin tedavisinde de kullanilan Swenson, Duhamel,
Soave, Rehbein gibi klasik teknikler yerini, rektosigmoid HH icin transanal
endorektal pull-through (TEPT), kisa segment Hirschsprung hastaligi (KSHH)
icin ise  posterior eksizyonel anorektal myektomi, submukozal
sfinkteromyotomi, transanal ya da posterior sagittal myektomi gibi tekniklere
birakmistir (8-11).



I. Embriyoloji

Hirschsprung hastaliginin etiyolojisi kesin olarak bilinmemekle
beraber, hastaligin nérojenik prekusorlerin gastrointestinal sistemin distaline
olan gogunun duraksamasindan kaynaklandigi dasunulur (12). Noroenterik
ganglion hucreleri, gestasyonun 4. haftasinda torasik somitlerden ayrilarak
kranial ve kaudal yonde gastrointestinal kanala go¢ ederler (13). Bu arada
sakral noral krest hlcreleri de barsaga kaudalden girerek kraniale dogru go¢
eder (1). Onceleri tim enterik sinir sistemini olusturan ganglion hicrelerinin
hem vagal hem de sakral kaynakl oldugu disundlmis ancak yapilan
calismalar, sadece kolonun distal yarisinin her iki parasempatik sistemden
gelen ekstramural sinir lifleri tarafindan innerve edildigini go&stermistir.
Kolonun distal yarisi her iki parasempatik sistem tarafindan innerve edilse de
sakral krest hicreleri, vagal kdkenli hicreler barsak duvarina go¢ etmeden
matir hale gelememektedir (1,12,14).

Noroblastlar 6zofagusa 5-6. haftada, mide ve duodenuma 7. haftada
ve distal rektuma 12. haftada ulasir. Barsak visseral bir organ haline gelince,
noronlar barsak duvarinda derin tabakalara ilerleyerek barsagin intrinsik
otonom sinir sistemini olusturan ganglion hucrelerini meydana getirir. Noron
proliferasyonu barsak duvarinda da devam eder. Ganglion htcreleri dnce
Auerbach (myenterik) pleksusunu ardindan submukozal Meissner
pleksusunu olusturur (1).

Noral krest hicrelerinin barsak duvarinda uygun yerlere go¢ edip
tutunmasinda fibronektin, laminin, tip 4 kollajen gibi ekstraselliler matriks
proteinleri rol alir (15). Noral krest hlcrelerinin barsak duvarina tutunmalarini
saglayan diger molekiller, NCAM ve L1CAM gibi néral hicre adezyon
molekulleridir. Aganglionik segmentlerde néral hiicre adezyon molekiillerinin
aktivitesinde dusukluk, ekstraselluler matriks protein aktivitesinde ise

anormallikler tespit edilmistir (1).



Il. Histoloji ve Fizyoloji

Gastrointestinal kanalin sinir sistemi intrinsik ve ekstrinsik olarak iki
sebekeden meydana gelir. Bu iki sebekenin birlikte calismasiyla
gastointestinal sistemde koordinasyon saglanir. Intrinsik sistem enterik sinir
sistemi diye de adlandirilir. Ekstrinsik sinir sistemini otonom sinir sistemi
olusturur. intrinsik sinir sistemi ise Auerbach (myenterik), Henle ve Meissner
diye adlandirilan U¢ ganglion pleksusundan olugur. Bunlardan Auerbach
pleksusu sirkuler ve longitudinal kas tabakalarinin arasinda, Henle pleksusu
submukozanin derininde, Meissner pleksusu ise submukozanin yluzeyinde
bulunur. Bu pleksuslar arasindaki iligki, paravertebral sempatik
ganglionlardan ayrilan sempatik (adrenerjik) lifler ile vagal ve sakral
parasempatik ganglionlardan ayrilan parasempatik (kolinerjik) lifler tarafindan
saglanir. Sempatik innervasyon, T5 ile L2 vertebralar arasindan yapilir.
Preganglionik parasempatik innervasyon ise kolonun proksimal yarisina
kadar vagustan, distal yarisinda ise S2-4 ten gelen liflerle saglanir. Bélgede
sinaps yaptiktan sonra postganglionik lifler myenterik ve submukozal
pleksuslarda dagilir. Splenik fleksuranin distalinde hem vagal hem de sakral
innervasyon oldugu icin bu bolgede kolinerjik aktivite daha gugludur.

Parasempatik innervasyon sindirim sisteminde uyarici, sempatik
innervasyon ise inhibe edici etkiye sahiptir. Normal barsak hareketleri icin
hem sempatik hem de parasempatik innervasyona ihtiyac vardir.

Pleksuslar icindeki noronal ag sistemi birbiriyle yakin iligkidedir ve
barsagin emilim, sekresyon, kan dolasimi ve motilite gibi islevleri buyuk
dlgide merkezi sinir sisteminden bagimsiz olarak kontrol edilir. Ozellikle
barsak motilitesinin primer kontrolu intrinsik noronlar tarafindan saglanir.
Ekstrinsik kontrol ortadan kalksa bile barsak fonksiyonlarinda belirgin bir
aksama olmaz (16).

Ekstrinsik sinir sistemi, preganlionik kolinerjik lifler ve postganglionik
adrenerjik liflerle  kontrolu saglar. Preganglionik kolinerjik  sistem

parasempatik sinir sistemi tarafindan kontrol edilir ve asetilkolin araciligiyla



barsaklarda kontraksiyonu saglar. Postganglionik adrenerjik lifler ise
norepinefrin araciliiyla inhibisyonu saglar.

Gastrointestinal sistemin motilitesi tGzerine etkili diger bir sistem de
non-adrenerjik non-kolinerjik (NANC) sistemdir. Intrinsik sinir sistemini
olusturan pleksuslarin icindeki ganglion hucrelerinin ¢evresinde yer alan
NANC hdcreler ve postganglionik sempatik sinir uglari, peristaltizmin
distalindeki barsakta gevsemeye neden olur (17-19). NANC liflerin uyariimasi
ile nitrik oksit (NO) salgilanir. NO barsak duvarindaki diz kaslarin
gevsemesinde en etkili norotransmitterdir (20,21). NO igceren noronlarin
eksikligi durumunda barsakta gevseme olusmaz. Aganlionik barsak
duvarinda L-arginin’den NO olusmasini saglayan nitrik oksit sentetaz enzimi
yoktur (22-24).

Enterik sinir sistemi noronlari barsagin motilitesi ve diger bazi
fonksiyonlari Gzerine etkili olan bazi peptidler yapar ve salgilar. Salgilanan bu
peptitlerin hemen hepsi barsak duz kaslarinda gevsemeye neden olur. HH de
sirkler duz kaslarda vazoaktif intestinal peptid, P maddesi, metenkefalin ve
seratonin gibi peptid iceren noronlarin sayisi olduk¢a azdir (25,26). Buna
karsilik daha c¢ok sempatik liflerde, myenterik ve submukozal noéronlarda
bulunan noropeptid Y ise aganlionik barsak segmentinde ganglionik barsak
segmentine nazaran daha yuksek yogunluktadir. Bunun nedeni néropeptid Y
iceren ekstrinsik sinir liflerindeki hipertrofi olabilecedi gibi, salgilanamayan

ndropeptid Y’nin olusturdugu yuksek yogunlukta olabilir (27).

lll. Patoloji

Noral elemanlar barsak visseral bir organ haline gelince, barsak
duvarindan girip submokoza ve kas tabakalari arasinda dagilarak enterik
sinir sistemini olugturan ganglion hucrelerini meydana getirir. N6ronal go¢
herhangi bir nedenle duraklarsa distaldeki barsaklar aganglionik olarak kalir.
Duraklama iglemi ne kadar erken olursa aganlionik barsak segmenti de o
kadar uzun olur (12,28).



Ganglion hucrelerinin gogundeki duraklama, bu hicrelerle birlesmesi
gereken preganglionik parasempatik liflerin uzamasini durdurmaz, aksine bu
liflerde hipertrofiye ve hiperplaziye neden olur (Sekil-1). Aganglionik barsak
segmenti incelendiginde ganglion hicrelerinin gorulmemesine karsilik fazla

sayida ve hipertrofik sinir lifleri ile karsilasilir (29).
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Sekil-1: A: Gangllon hucreS| B Agangllonlk barsak duvarinda hlpertrofl ve
hiperplaziye ugramigs periferik sinir lifleri.

Hirschsprung hastaliginda aganglionik segmentte parasempatik
ganglion pleksuslarinin Ugu de yoktur. Aganglionik segment ile ganglionik
segment arasinda bulunan transizyonel zonda ise ganglion hucreleri vardir
ancak sayica azdir. Aganglionik bolgede, kolinerjik ve adrenerjik sinir lifleri
sayica artmis ve hipertrofiktir (5). Ayni zamanda asetilkolinesteraz enzim
konsantrasyonu normalden 2-9 kat daha ylUksektir (30-32). Artmis adrenerjik
aktivite nedeniyle norepinefrin miktari da normalden 3 kat daha fazladir (33).

Hirschsprung hastalijinda kolonun makroskobik gorinimu tani
yasina gore degisir. Distalindeki obstruksiyonu asmaya calisan ganglionik
barsak duvarinda kalinlagsma, ¢apinda artma ve boyunda uzama olur. Buna

bagdli olarak transizyonel zon zamanla belirginlesir ve huni seklini alir.
IV. Patofizyoloji

Normal bir barsakta diz kaslarin kasilmasini ve gevsemesini

saglayan faktorler arasinda hassas bir denge vardir. Bu denge ile



intraluminal icerik duraksamadan rektuma kadar ilerler. Bu igerik
proksimalindeki barsak segmentinde kasilmaya distalindeki barsak
segmentinde ise gevsemeye neden olur. Distaldeki gevseme, internal anal
sfinkterdeki gevsemeyi temsil eder ve mekanizma tamamen intrinsik sinir
sisteminin kontrolindedir. Rektuma ulasan intestinal igerigin internal anal
sfinkterde gevsemeye neden oldugu reflekse rektoanal inhibitor refleks
(RAIR) denir ve bu refleksin varligi HH’nin olmadiginin en énemli kanitidir.
Bu refleksin olmamasi ise ganglion hucrelerinin olmadigini veya normal
calismadigini gosterir.

intrinsik sinir sisteminde ganglion hiicrelerinin olmamasi, barsak
motilitesi Uzerinde ekstrinsik sinir sistemini hakim kilar. Aganglionik barsak
segmentinde adrenerjik ve kolinerjik uyari 2-3 kat artmis, nitrik oksit sentetaz
enzim aktivitesi ise azalmigtir (33,34). Bu barsak segmentinde adrenerjik ve
kolinerjik sistemin her ikisinde de kontrakte edici uyarilar inhibitér uyarilar
baskilar durumdadir. NO araciliyiyla saglanan inhibisyon etkisi de olmayinca
aganglionik barsak segmentinde surekli bir kontraksiyon hali mevcuttur (1).
Kasili haldeki bu barsak segmentinde parasempatik sistemin etkisiyle
ankoordine kutlesel hareketler goérulur. Bunun sonucunda Hirschsprung
hastalarinda ara ara kutlesel defekasyonlar goérilir ve bu da taniyi
geciktirebilir.

Transvers kolonun proksimali vagus tarafindan, distali ise pelvik
parasempatik sistem tarafindan uyarilir. Sempatik sistem rektum duvarinda
inhibitor etkiye sahipken, pelvik parasempatik sistem uyarici etkiye sahiptir.
internal anal sfinkterde ise sempatik sistem uyarici etkiye sahipken,
parasempatik sistem inhibitor etkiye sahiptir. Bodylece rektum duvari
gevsekken internal anal sfinkter kasili halde kalarak anal tonusu sadlar,
rektum duvari gerildiginde ise gevseyerek defekasyonun 6nund acar. HH'de
parasempatik sistemdeki aksaklik nedeniyle internal anal sfinkter strekli
kasili durumdadir. Bunun sonucunda da internal anal sfinkter hipertrofisi olur.
Hipertrofi KSHH’de daha belirgindir. Anal manometride kendini anal tonus
artisi olarak gosteren bu hipertrofi, definitif tedavi sirasinda yapilacak

sfinkterotomi ile ¢ozulebilir (35).



V. Anatomik Lokalizasyon

Hirschsprung hastaligi siklikla rektosigmoid lokalizasyon ile sinirhdir.
Genig seriler incelendiginde aganglionik segmentin, hastalarin %51-81’inde
rektosigmoid lokalizasyonla sinirli  oldugu, %10-26’sinda rektosigmoid
lokalizasyonun daha proksimaline kadar uzandigi ve %3-10’unda ise tum
kolonu kapsadigi goéralur (1,4,5,28,36-49). Total kolonik aganglionoziste
aganglionik segmentin proksimal ucu, hastalarin %76’sinda terminal ileuma,
%19’unda ileumun orta kesimlerine ve %5’inde ise jejunuma kadar uzanir.
Nadir goérulen diger bir formda tim gastrointestinal sistemin tutuldugu total

intestinal aganglionozistir (50).

VI. Gorulme Sikhgi

Hirschsprung hastaligi ortalama 5000 canli dogumda bir gorular
(12,37,51). Miadinda dogmus, saglikh bebeklerin hastahdi olarak bilinse de
premature bebeklerde de tespit edilmistir (49,52). Hastalarin %4-8'i 36
haftadan kiguktur. Hastaligin klasik formunda hastalarin %70-80’i erkektir
(38,42,43). Hastaligin ¢ogu sporadik goérulurken, rektosigmoid HH’nin %15’i
ve total kolonik HHnin %50’si aileseldir. Aganglioik segment ne kadar
uzunsa hastaligin genetik olarak aktariima ihtimali de o kadar yuksektir. Uzun
segment HH’nin otozomal dominant, KSHHnin ise otozomal resesif
aktarildigi dustnulmektedir (51-55).

VII. Tani

VII. A. Klinik

Hirschsprung hastalidinin belirti ve bulgulari aganglionik segmentin
uzunluguna ve basvuru zamanina gore degdiskenlik gosterir. GUnumuzde
HH’nin buayuk bir kismi yenidogan doneminde veya 1 yasin altinda tani alir
(1). Fonksiyonel bir obstruksiyona neden olan HH, yenidogan doneminde
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nonspesifik distal gastrointestinal sistem obstriksiyonu belirtileri olan
mekonyum c¢ilkaramama, abdominal distansiyon ve safrali kusma ile
karsimiza cikar (4,5). Bu belirtiler icinde HH igin en tipik olani, mekonyumun
postnatal 24-48. saatler icinde ¢ikarilamamasidir. Normalde miadinda dogan
bebeklerin %95’i ilk 24 saatte, geri kalani ise ilk 48 saatte mekonyum c¢ikarir
(56). Mekonyum ¢ikaramamayi abdominal distansiyon ve safrali kusma takip
eder. Bu belirtilerin siddeti hastadan hastaya gore degiskenlik gosterir. Bazi
bebekler tipik distal barsak obstriksiyonu belirtileri ve hatta barsak
perforasyon bulgulari ile bagvurur. Diger bir kismi kulak cubugu, termometre
veya suppozituvarla yapilan rektal uyari ile diskilar ve 6zellikle ek gidalara
gecince belirginlesen kabizlik ile basvurur (3,57-59). Hastalarin %10-20’si ise
bir yagindan sonra kabizlik, enterokolit ataklari veya meteorizm sikayetleri ile
basvurur (1). Daha buyuk cocuklarda ise HH klinigi kronik konstipasyon
klinigine ¢ok benzer. Bu hastalarin hikayeleri incelendiginde mekonyum
cikigsinda gecikme, kabizlik ve zaman zaman olan pis kokulu ishal ataklari
oldugu gérulir (47). Kabizhgi, dogar dogmaz veya kisa bir sire sonra
baglayan hastalarda daha c¢ok HH, ek gidalara basladiktan veya tuvalet
terbiyesinden sonra baglayan hastalarda ise kronik konstipasyon
dusundlmelidir.  HH’li  ¢ocuk kabiz hastadan farkli olarak hasta
gorunimundedir. Karni sis, ekstremiteleri zayif ve 6demlidir. KSHH disinda
HH’de soiling ve buyuk hacimli digkilama gorulmez (28,60). Konstipasyonlu
cocuklarda ise genelde karin sigligi gorilmez, zaman zaman buyuk hacimli
diskilama ve enkoprezis vardir.

Hirschsprung hastalikll  bir yenidoganin fizik muayenesinde
abdominal distansiyon en belirgin bulgudur. Rektal tusede rektumun kuguk
oldugu ve parmagi sardigi gorulur, parmak cikarildiktan sonra figkirir tarzda
gaz ve gayta cikisi olur. Bebekte enterokolit varsa tasikardi, hipotansiyon ve
periferik dolasim bozuklugu gibi sepsisi distindiren bulgular vardir. Barsak
perforasyonu olusmussa, karin 6n duvari édemli, parlak ve hiperemiktir.
Blyuk cocuklarin fizik muayene bulgulari, abdominal distansiyon, genislemis

barsak segmentlerinin inspeksiyonu ve sertlesmis gaytanin palpasyonu



seklindedir (1). Rektal tusede rektum hastalarin %55’inde bostur, %40’inda
az miktarda ve %14’Unde de bol miktarda sertlesmis gayta ile doludur (47).

Hirschsprung hastaliginin en ciddi komplikasyonu olan enterokolit,
ates, kusma, abdominal distansiyon ve pis kokulu ishal ile karsimiza gikar.
Enterokolit hem ganglionik hem de aganglionik segmentlerde gorular.
intestinal icerigin stazi, mukozal kan dolagiminin bozulmasina ve bakteriyel
translokasyona yol acarak enterokolit olusumuna neden olur. Ginimuzde
erken tani ve tedavi imkanlarinin gelismesi ile enterokolit sikligi azalmigtir.
Tedavi edilmezse toksik megakolona ve kolon perforasyonuna neden olabilir.
Aganglionik segment ne kadar uzunsa perforasyon ihtimali o kadar ylksektir.
Toksik megakolon tespit edilen hastaya acil kolostomi acgilmasi yasam
kurtarici olabilir, ancak kolostomiye ragmen enterokolit devam edebilir (61-
63).

VIII. B. Laboratuar

Hirschsprung hastaliginin tanisinda kullanilan baslica tetkikler;
ayakta direkt karin grafisi, kolon grafisi, anorektal manometri ve rektal biyopsi
seklinde sayilabilir.

VIIl. B. a. Ayakta Direkt Karin Grafisi

Hirschsprung hastaliginda ayakta direkt karin grafisi bulgulari
nonspesifiktir. Kesin tani koymamakla birlikte pozitif hikaye varligindan taniyi
destekler. Yenidogan doneminde belirti veren Hirschsprung’lu hastalarin
ayakta direkt karin grafisinde, genislemis barsak anslari, hava-sivi seviyeleri,
pelviste gaz olmamasi gibi distal intestinal obstriksiyonu gosteren bulgular
gorulebilir (1). Daha buylk ¢ocuklarda ise genislemis, igi gaita ile dolu barsak
anslari gorulebilir.

VIII. B. b. Anorektal Manometri

Hirschsprung hastaliginin tanisinda kullanilan énemli bir tetkiktir. HH
on tanisiyla yapilan anorektal manometride 6zellikle RAIR ve anal tonus
degerlendirilir. RAIR’in varligi HH olmadigini gésterir. RAIR’in olmamasi ve
anal kanal istirahat basincinin yuksek olmasi ise kesin tani koydurmamakla
birlikte HH lehine bulgulardir. Kolay uygulanabilir ancak bazi kullanim

kisittamalari olan bir yontemdir. Anorektal manometri ile dogru tani orani
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%385-100 arasinda degisir. Ancak yanhs pozitif ve yanlis negatif sonuglarda
olabilir.

VIII. B. c. Kolon Grafisi

Hirschsprung hastaligi tanisinda kullanilan diger énemli bir tetkik te
baryumlu kolon grafisidir. Yumusak, duz bir kateterin anal sfinkterin hemen
proksimaline yerlestiriimesi ve dilie edilmis baryumun yavas infize edilerek,
floroskopi altinda lateral grafiler alinmasi sonucu elde edilir. islem esnasinda
transizyonel zonun gorulmesi HH igin tipiktir. Rektal dilatasyonun olmasi,
testere disi seklinde irreguler mukozanin gorilmesi ve iglem sonrasi 24. ve
48. saatlerde c¢ekilen grafilerde baryumun tamamen bosalmadiginin
gorulmesi, pozitif hikaye varliginda HH lehine bulgulardir (47,64,65).
Yenidogan doneminde proksimal barsaktaki genislemenin yeterli olmamasi
nedeniyle transizyonel zonun gorilme ihtimali daha dusuktir (4,28,64-66).

VIII. B. d. Rektal Biyopsi

Tam kat rektal biyopsi HH’nin tanisinda altin standarttir (4,41,67).
Dentat line’nin 1-3 cm proksimalinden alinan tam kat rektal biyopsi
materyalinde Auerbach ve Meissner pleksuslarinin goralmemesi taniyi
kesinlegtirir. Dentat line’'nin 1 cm Uuzerine kadar olan alanda fizyolojik
aganglionozis oldugu igin, biyopsinin daha proksimalden alinmasi gerekir
(3,4,41,68). Uygun alinmayan biyopsi sonrasi, kanama, perforasyon,
enfeksiyon veya fibrozis gibi komplikasyonlar gorulebilir. Uygun alinsa dahi
olusturdugu fibrozis, definitif operasyon sirasinda teknik guglige neden
olabilir. Biyopsi tam kat alinabilecegi gibi suction (mukozal) biyopsi seklinde
de alinabilir (1).

IX. Tedavi

IX. A. Tibbi Tedavi

Hirschsprung hastaliginin kesin tedavisi cerrahidir. Lavmanlarla
konservatif izlem, yapilacak ameliyatin morbiditesinin yuksek olmasindan
dolayi eriskinlere 6nerilmektedir. Cocukluk déneminde ise ameliyat dncesi

serum fizyolojik ile lavman uygulanmasi; semptomlarin gegici olarak
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duzelmesini, bakteriyel translokasyonun azalmasini, sivi ve elektrolit
dengesinin saglanmasini ve ameliyat sonrasi komplikasyon oraninin
azalmasini saglar (1).

IX. B. Cerrahi Tedavi

Ik bagarili cerrahi girisim 1948 yilinda Swenson ve Bill tarafindan
yapilmistir. Sonrasinda degisik teknik ve modifikasyonlar tanimlanmistir. Son
yillarda glncel cerrahi yéontem olan TEPT yaninda Swenson, Duhamel,
Rehbein, Soave gibi klasik yontemler de halen kullaniimaktadir. KSHH’nin
tedavisinde de gegmis yillarda klasik Hirschsprung cerrahileri kullanilirken,
ginumuzde bu teknikler yerini posterior eksizyonel anorektal myektomi,
submukozal sfinkteromyotomi, transanal ya da posterior sagittal myektomi
gibi tekniklere birakmistir (8-11).

IX. B. a. Swenson Ameliyati

Swenson ameliyatinin temel prensibi, 2 cm anteriorda 1 cm
posteriorda rektal giduik birakildiktan sonra, aganglionik segmentin tamamen
cikarilip ganglionik segmentin rektal guduge anastomoz edilmesidir. Mesane
ve ejekulator mekanizmanin innervasyonunu saglayan sinirler ameliyat
sahasinda oldugu igin, Ozellikle anteriorda yapilacak diseksiyonda sinir
yaralanmasi ihtimali yUksektir. Swenson ameliyatinin ge¢ donemdeki en ciddi
komplikasyonu, internal anal sfinktere dokunulmamasindan kaynaklandigi
dusundlen, myektomi yapmayi gerektiren ve %12-26 oraninda gorulen
enterokolittir. Swenson ameliyatindan sonra %4-6 oraninda yara yeri
enfeksiyonu, %2,9 oraninda pelvik apse ve %13 oraninda fekal soiling,
norojenik mesane ve impotans gibi komplikasyonlar gorulebilmektedir
(40,70).

IX. B. b. Duhamel Ameliyati

Bernard Duhamel (71) tarafindan 1956 yilinda Swenson
ameliyatindan modifiye edilmistir. Minimal pelvik diseksiyon yapildigi igin
Swensonda goriulen komplikasyonlar daha az gorulir. Bu teknikte, rektum
haric aganglionik segment tamamen cikarildiktan sonra, ganglionik barsak
segmenti retrorektal mesafeden anal bdlgeye cgekilip, internal ve eksternal

anal sfinkterin arasindan gegirilir ve mukokitandz hatta anastomoz yapilir.
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Duhamel ameliyati sonrasinda kor sonlanan rektal posta fekalom birikmesi
bu teknigin modifiye edilmesi ihtiyacini dogurmustur. Bunlardan en bilineni
aganglionik rektum ile ganglionik barsak segmenti arasinda stapler ile
anastomozun yapildigi Martin modifikasyonudur (40,41,72,73).

IX. B. c. Soave Ameliyati

Orijinal Soave ameliyatinda rektal mukoza soyulur ve ganglionik
barsak mukozasi soyulmus rektumdan gegirilerek seroza ile kas tabakasi
arasinda yapisiklik meydana gelmesi beklenir ve 2 hafta sonra distale
anastomoz yaplilir (46). Soave ameliyatini daha sonra Boley (74) modifiye
etmis ve ganglionik barsagi beklemeden ayni seansta anlse anastomoz
etmistir. Bu teknigin en dnemli avantaji pelvik diseksiyonun yapiimamasidir.
Bununla birlikte asagi ¢ekilen ganglionik barsagdin etrafinda aganglionik kas
tabakasinin bulunmasi konstipasyon ve anorektal stenoz insidansini artirir.
Ayrica %13 oraninda da enterokolit gorular (40,71).

IX. B.d. Transanal Endorektal Pull-Through

Yalnizca transanal yol kullanilarak yapilan bu teknik 1998 yilinda De
la Torre Mondragon ve J.A. Ortega Salgado (75) tarafindan tanimlanmigtir.

Transanal endorektal pull-through teknigi, Soave-Boley ameliyatinin
batin acilmadan transanal yoldan vyapiimasidir. Ameliyatta; mukozal
diseksiyona dentat line’nin 1 cm proksimalinden baslanir ve peritoneal
refleksiyona kadar devam edilir. Peritoneal refleksiyon hizasinda rektal
muskuler tabaka tam kat kesilir ve rektum ve sigmoid kolon tam kat anusten
mobilize edilir. Aganglionik barsak segmenti tamamen cikarilir ve kalan kolon
segmenti anuse anastomoz edilir (72-77)

Transanal  endorektal  pull-through  tekniginin  postoperatif
komplikasyonlari olarak; perianal ekskoriasyon, enterokolit, anastomoz
darligi, tekrarlayan kabizlik, rektal kaf apsesi, adeziv obstriksiyon, rektal
prolapsus ve anastomoz sizdirmasi sayilabilir. Bu girisimin avantajlar
arasinda; karinda insizyon olmamasi, erken postoperatif beslenme,
hastanede kalis siresinin kisa olmasi, pelvik diseksiyon yapilmamasi,
yapisiklik riskinin dusuk olmasi, maliyetin dugsuk olmasi sayilabilir. Ayrica
HH'de aganglionik segmentin % 75 kadarinin rektosigmoid kolona sinirli
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olmasi, bu teknigin hastalarin buyuk c¢ogunlugunda uygulanma sansinin
mevcut oldugunu gdstermektedir (45,73,75,77,78).

IX. B. e. Transanal Myektomi

Kisa segment Hirschsprung oldugu dusunulen hastalara uygulanan
bu yontemde temel mantik, aganglionik barsak segmentinden serit seklinde
bir kas demetinin cikarilarak obstriiksiyonun ortadan kaldiriimasidir. Rektum
posteriorundan yapilan diseksiyonlarda pelvik sinirler ve organlar korunmus
olur.

Bu teknigin avantajlari, minimal invaziv olmasi, kozmetik
gOrinimunun iyi olmasi ve hastanede kalis suresini kisaltmasi iken, tim
hastalarda ganglionik segmente ulasilamamasi en 6nemli dezavantajidir
(7,79).

Bu g¢alismada, TEPT ve transanal myektomi/sfinkteromyektomi (M/S)
yapilan hastalar demografik veriler, tani sekli, perioperatif ve postoperatif
komplikasyonlar ve ge¢ donem sonuglari bakimindan geriye donuk olarak

incelendi.
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GEREG VE YONTEM

Bu calismada Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Cerrahisi
Anabilim Dalinda 1997-2012 yillari arasinda TEPT ve Transanal M/S yapilan
75 hastanin bilgileri geriye donlk olarak incelendi. Calismamiz igin yerel etik
kuruldan 2012/7-17 sayili onay alindi. Hastalar yas, cinsiyet, basvuru
sikayeti, mekonyum c¢ikis zamani, eslik eden anomaliler, tani sekli, ameliyat
detaylar, intraoperatif komplikasyonlar, postoperatif komplikasyonlar ve uzun

doénem takip sonuglari agisindan degerlendirildi.
I. Tan1 Yontemleri

I.LA. Anorektal Manometri

Anorektal manometri, sivi perfliizyon sistemi ile ¢alisan, doért kanall
kateterin kullanildidi bilgisayarli anorektal manometri cihazi (Synetic Medical,
AB) ile yapildi (Sekil 2A). Manometri enterik sinir sisteminin matire oldugu
postnatal 2. haftadan sonra yapildi. Manometrik ¢alismaya baslamadan once
hastanin ailesine ve kooperasyon kurulabiliyorsa kendisine islem hakkinda
bilgi verildi. Olcim isleminin glivenilirligi acisindan islemden énce rektumun
bos olup olmadidi rektal tuse ile kontrol edildi. Rektumu bos olmayan
hastalara bosaltici lavman yapildi. Uyumlu hastalara sedasyon yapilmazken,
uyum gostermeyen hastalara rektal yolla uygulanan 1 mg/kg dozunda
Midazalom (DORMICUM®, Roche, isvigre) ile sedasyon yapildi. Anorektal
manometride anal kanal istirahat basinci 6lgiildi ve RAIR arandi. Anal kanal
istirahat basinci 50 mmHg’'nin Gzerinde ise anal hipertoni olarak kabul edildi.
Rektuma yerlestirilen balonun hastanin yasina uygun hacimde sisiriimesi
sonucu anal kanal istirahat basincinda yaklasik yarisi kadar dusme olmasi
RAIR olarak degerlendirildi (Sekil-2B-C).

14



B e =

Sekil-2: A: Anorektal manometri cihazi, B: Normal bir ¢ocukta rektal
distansiyon sonrasi anal kanal istirahat basincinda diisme (RAIR), C: HH’li
bir gocukta rektal distansiyona ragmen anal kanal istirahat basincinda diusme
olmamasi.

I.B. Lavman Opakli Kolon Grafisi

Lavman opakli kolon grafisi, floroskopi altinda rektuma yerlestirilen
ince bir kateterden seyreltiimis baryumunun yavas bir sekilde veriimesi ve
lateral grafiler cekilmesi ile elde edildi. islemden 2 giin énce ve 2 giin sonra
lavman ve rektal miidahale yapiimadi. islem sonrasi hemen, 24. saatte ve
48. saatte bosalma grafileri alindi. Lavman opakli kolon grafileri rektal veya
kolonik dilatasyon, transizyonel zon ve baryum retansiyonu acisindan
degerlendirildi (Sekil 3).
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Sekil-3: Lavman opakh kolon grafisi o6rnekleri. A: Rektosigmoid
Hirschsprunglu bir hastamizin kolon grafisi, B: islemden 24 saat sonra
cekilen grafide baryum retansiyonu, C: Kisa segment Hirschsprung’lu bir
hastamizin kolon grafisinde rektal dilatasyon, D: Gec¢ tani almis Kisa
Segment Hirschsprung’lu bir hastada rektal dilatasyon.

Anorektal manometri ve kolon grafisinin her ikisinin de HH ile uyumlu
oldugu durumlarda rektal biyopsi yapilmadi. Kolon grafisinde transizyonel
zon rektosigmoid bdlgede ise TEPT, rektal bodlgede ise transanal M/S
planlandi. Manometrinin HH’yi dusundirdiagu ancak kolon grafisinde
transizyonel zonun goérulmeyip, sadece rektal dilatasyon ve 24 saati gegen
baryum retansiyonun oldugu durumlarda ise hastada KSHH oldugu
disunuldu ve transanal M/S planlandi.

16



I. C. Rektal Biyopsi

Rektal biyopsi, anorektal manometri ve lavman opakl kolon
grafilerinden birinin HH acisindan normal veya supheli oldugu durumlarda
yapildi. Klinigimizde HH oOn tanisi ile yapilan rektal biyopsiler genel anestezi
altinda, litotomi pozisyonunda ve tam kat rektal biyopsi seklinde alindi.

isleme aniisiin Hegar buijileri ile dilatasyonu ile baglandi. Dentat line
g6ruldi ve 1 cm proksimaline 3/0 yuvarlak igneli ipek ile aski suturt koyuldu.
Mevcut aski suturt traksiyona alinarak 1 cm proksimaline 2. ve onunda 1 cm
proksimaline 3. aski suturu koyuldu. 2. aski suturu traksiyona alinarak makas
yardimiyla tam kat biyopsi alindi. Olusan muskuler defekt 3/0 ipekle, mukozal
defekt ise 4/0 vicrylle onarildi. islem sonrasi rektal tuse ile anal kanal

iatrojenik stenoz agisindan degerlendirildi.
Il. Ameliyat Teknikleri

Il. A. Transanal Endorektal Pull-Through

Transanal endorektal pull-through planlanan hastalar klinige
ameliyattan 2 gun once yatirilarak oral alimi kesildi ve 10 ml/kg dozunda 4x1
serum fizyolojik ile lavman baslandi. Rektum temizligi ameliyattan 6nce rektal
tuse ile degerlendirildi. Yeterli rektum temizligi olmayan hastalara ameliyata
baslamadan 6nce genel anestezi altinda serum fizyolojik ile lavman yapildi
ve rektal tup uygulanarak kolon temizligi tamamlandi.

Ameliyattan 30 dakika dnce 50 mg/kg dozunda sefazolin sodyum
(IESPOR®, i. E. Ulagay, Tiirkiye) ile profilaksi uygulandi. Bitiin hastalar
genel anestezi altinda ve litotomi pozisyonunda ameliyat edildi. Uygun g¢apta
nazogastrik sonda takildi. Uretral kateter rutin olarak kullaniimadi. Gébek
altindan baslanarak dizlere kadar olan bdlge %10’luk povidine iodine
(BATTICON®; Adeka, Tiirkiye) sollisyonu ile boyandi. Serum fizyolojik ile
dilie edilmis batticon ile rektum temizligi yapildi. Sadece anal bdlge agik

kalacak sekilde hasta ortuldu.
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isleme aniisiin Hegar buijileri ile dilatasyonuyla baslandi. 3/0 kesici
igneli ipek ile litotomi saat 2,4, 8 ve 10 hizalarindan gegilen simetrik
sutdrlerle anus everte edilerek dentat line gorindr hale getirildi. Mukozal
diseksiyonu kolaylastirmak ve kanamayi azaltmak i¢in dentat line’nin 1 cm
proksimaline c¢epecgevre submukozal lidokain HCI (JETOKAiN®, Adeka,
Tuarkiye) enjekte edilerek 5 dakika beklendi (Sekil-4).

Sekil-4: A: Ameliyat pozisyonu, B: Anal dilatasyon, C: Eversiyon saturlerinin
gectigi lokalizasyonlar ve dentat line, D: Eversiyon suturlerinin baglandiktan
sonraki gorinimu ve submukozal jetokain enjeksiyonu.
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Dentat line’nin 1 cm proksimaline her kadrana 3’er adet olmak
Uzere toplam 12 adet 4/0 yuvarlak igneli ipek ile aski suturleri koyuldu. Aski
sutdrleri sirayla hafif traksiyone edilerek monopolar koter yardimiyla rektal
mukoza cepecevre insize edildi. Mukoza peritoneal refleksiyon hizasina
kadar rektal kaftan monopolar koter, bipolar koter, makas ve findik tampon
yardimiyla diseke edildi. Diseksiyon esnasinda beyaz renkli sirkuler kas
liflerinin mukozadan tamamen siyrilmasina dikkat edildi. Daha énce rektal
biyopsi yapilan ve enterokolit geciren hastalarda mukozal diseksiyonun
daha zor oldugu gozlendi. Peritoneal refleksiyon hizasinda rektal kaf 4
adet aski suturl koyulduktan sonra c¢epecgevre kesildi. Rektal kaf
posteriorunda wedge rezeksiyon vyapilarak geri reddedildi. Kolon,
mezosundan ayrilarak ganglionik oldugu dusltnulen lokalizasyona kadar
serbestlestirildi. Kolon serbestlestirilirken torsiyonu engellemek icin aralikli
olarak litotomi saat 12 hizasina 3/0 ipek ile aski suturleri koyuldu.
Ganglionik oldugu dusunullen lokalizasyondan frozen section incelemesi
icin tam kat biyopsi alindi. Aganglionik hastalarda daha proksimale cikildi,
ganglionik gelen hastalarda ise aganglionik kisim eksize edilerek kolon,
mukozal diseksiyonun baslandidi yere 4/0 vicryl ile sutlre edildi. Koloanal
anastomoz icin once litotomi saat 3, 6, 9, 12 hizalarina birer sutur atildi,
takiben bu suturlerin aralarina 3’er adet daha sutur atilarak anastomoz
tamamlandi. Kolonun genis oldugu yerlerde katlanma olmamasina dikkat
edildi. Anal kanal Hegar buijisi ile kalibre edilerek islem sonlandirildi (Sekil-
5).

Postoperatif sorunu olmayan hastalarda nazogastik sonda 6. saatte
cekildi, 1-2. gun oral beslenmeye baglandi. Beslenme sonrasi sorunu
olmayan hastalar olasi komplikasyonlar hakkinda bilgilendirildi ve
metronidazol (FLAGY®, Eczacibasi, Turkiye) 30 mg/kg/giin 3x1 regete
edilerek taburcu edildi. Postoperatif 2. hafta poliklinikte goérilen hastalar

stenoz agisindan rektal tuse ile degerlendirildi.
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Sekil-5: A: Rektal kafin gérinUmu ve wedge rezeksiyon yapilacak alan, B:
Transizyonel zonun gérunuama, C: Frozen section igin biyopsi alinan alanlar,
D: Aganglionik barsagin rezeksiyonu sonrasi ganglioink kolonun anuse
anastomoz edilmesi.

II. B. Transanal Myektomi/Sfinkteromyektomi

Transanal M/S KSHH dusidnllen hastalara uygulandi. Anal
manometride anal kanal istirahat basinci normal olan hastalara sadece
myektomi, anal kanal istirahat basinci 50 mmHg’'nin Gzerinde olan hastalara
ise sfinkteromyektomi yapildi. Hastalar ameliyattan 1 glin 6nce yatirilarak
oral alimi kesildi ve 10 ml/kg dozunda 4x1 serum fizyolojik ile lavman
baslandi. Rektum temizligi ameliyattan 6nce rektal tuse ile degerlendirildi.
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Ameliyattan 30 dakika 6nce 50 mg/kg dozunda iespor ile proflaksi
uygulandi. Butun hastalar genel anestezi altinda ve litotomi pozisyonunda
ameliyat edildi. Uygun capta nazogastrik sonda takildi. Uretral kateter rutin
olarak kullanilmadi. Gobek altindan baglanarak dizlere kadar olan bdlge
batticon sollisyonu ile boyandi. Sadece anal bolge agik kalacak sekilde hasta
ortalda.

isleme aniisiin Hegar buijileri ile dilatasyonuyla baslandi. 4 adet 3/0
kesici igneli ipek ile anUs everte edilerek dentat line gorunur hale getirildi.
Dentat line’nin 1 cm proksimaline rektumun posterior duvarina submukozal
Jetokain enjekte edilerek 5 dakika beklendi (Sekil-4). Dentat line’nin 1 cm
proksimaline, rektum posterior duvarina sadece mukozadan gecen 4/0
yuvarlak igneli ipek ile aski sutdrleri koyuldu. Aski sutdrleri traksiyona
alinarak mukoza monopolar koter ile transvers planda kesilip flep tarzinda
kaldirldr (Sekil-6A). Rektal kaf goruldu ve aski suturleri koyuldu (Sekil-6B).
Kas tabakasi 1 cm eninde olacak sekilde mukozadan ve posteriordan
serbestlestirildi (Sekil-6C) . Kesin tani icin preoperatif donemde rektal
biyopsi alinmayan hastalarda dentat line’'nin 2 cm proksimalinden
gonderilen biyopsi ile tani teyit edildi. Ganglionik kisma ulasilincaya kadar
diseksiyona devam edildi. Anal hipertoni olan hastalarda distale dogru
ilerlenerek sfinkterotomi yapildi. Kanama kontrolinu takiben mukoza 4/0
vicryl ile tekrar sutire edildi (Sekil-6D-E). Diseksiyon esnasinda mukozal
perforasyon olan hastalarda mukoza 4/0 vicryl ile onarildi. Maksimum
diseksiyona ragmen ganglionik kisma ulagilamayan hastalarda ek iglem
yapiimadi. Anal kanal Hegar buijisi ile kalibre edilerek islem sonlandirildi
(Sekil-6F).
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Sekil-6: Transanal myektomi ameliyatinin ayrintilari, A: Mukozanin askiya
alinmasi ve flep tarzinda kaldirimasi, B: Rektal kafin askiya alinmasi, C:
Rektal kaftan serit seklinde bir kas demetinin eksizyonu, D: Myektomi sonrasi
submukozal alan, E: Mukoza anastomozu sonrasi goérinim, F: Ameliyat
bittikten sonraki gorunum.
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Postoperatif sorunu olmayan hastalarda nazogastik sonda 6. saatte
cekildi, 1. gun oral beslenmeye baglandi. Beslenme sonrasi sorunu olmayan
hastalar olasi komplikasyonlar hakkinda bilgilendirildi ve metronidazol
(FLAGY®, Eczacibasi, Tirkiye) 30 mg/kg/giin 3x1 recete edilerek taburcu
edildi. Postoperatif 2. hafta poliklinikte gorulen hastalar stenoz agisindan
rektal tuse ile degerlendirildi. Myektominin proksimal ucu aganglionik gelen
hastalarda tekrar cerrahi karari en az 6 aylik takip sonrasi verildi. Bu sure¢
sonunda surekli laksatif bagimlisi olan, sikayetleri gerilemeyen hastalara

tamamlayici ameliyat planlandi.
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BULGULAR

|. Genel Bulgular

Uludag Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dalinda
1987-2012 vyillari arasinda HH tanisi ile 137 hastaya 140 operasyon
uygulandi. Ameliyat edilen hastalar incelendiginde 84 hastada rektosigmoid,
30 hastada kisa segment, 12 hastada uzun kolonik,10 hastada total kolonik
ve 1 hastada da total intestinal HH oldugu goéruldu (Tablo-1).

Tablo-1: Aganglionik seviyeye gore hastalarin dagilimi.

Aganglionik seviye Hasta sayisi %
Kisa segment 30 21,9
Rektosigmoid 84 61,3
Uzun kolonik 12 8,7
Total kolonik 10 7,3
Total intestinal 1 0,7

Yapilan 140 ameliyatin 50’si TEPT, 37’si Duhamel, 25'i transanal
M/S, 25’i Soave ve 2’si Swenson idi (Sekil-7). Total intestinal aganglionozis
olan hastamiza jejunostomi agildi ve uzatilmig myektomi-myotomi yapildi. Bu

hastamizin tedavisi halen devam etmektedir.
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Sekil-7: 1987-2012 yillari arasinda yapilan Hirschsprung cerrahilerinin

dagihmi.

Son 10 yilda yapilan 77 ameliyatin ise 45’i TEPT, 19’u transanal M/S,
13’0 de Soave idi (Sekil-8).

40 -
35 -
30 -
25 -
20 -
15 -
10 -

0 A A

Duhamel Swenson Soave Myektomi TEPT

Sekil-8: 2002-2012 yillari arasinda yapilan Hirschsprung cerrahilerinin

dagihmi.

Klinigimizde HH’nin cerrahi tedavisinde 1987 ile 1999 yillari arasinda

agirlikh olarak Duhamel teknigi, 1999-2001 yillari arasinda Soave teknigi ve

25



2001 yilindan sonra ise TEPT teknigi kullanilimigtir. KSHH tedavisinde ise
1997 yilina kadar Duhamel teknigi kullanilirken, bu yildan sonra bu teknik
yerini transanal M/S teknigine birakmistir. ilk transanal M/S 1997 yilinda, ilk
TEPT 2001 yilinda yapilmistir. En son Duhamel ameliyati ise 2000 yilinda
yapilmigtir.

Il. Transanal Endorektal Pull-Through Yapilan Hastalarla ilgili

Bulgular

Klinigimizde 2001-2012 yillari arasinda 50 hastaya HH tanisi ile
TEPT yapildi. Hastalardan 43’G erkek 7’si ise kizdi. Yas ortalamasi 9,5 ay
(14 gin-8 yas) idi. 9 hasta yenidogan déneminde, 33 hasta 1 ay-1 yas arasi
ve 8 hasta 1 yagindan sonra ameliyat edildi (Tablo-2).

Tablo-2: Hirschsprung hastaligi tanisiyla TEPT vyapilan hastalarin yas

dagilimu.
Yas Hasta Sayisi %
0-1 ay 9 18
1-2 ay 16 32
3-11 ay 17 34
12 ay ve uzeri 8 16

Basvuru sikayeti 33 (%66) hastada karin sisligi ve kusma, 10 (%20)
hastada kabizlik idi. 7 hasta ise enterokolit belirtileri ile bagvurmustu. Fizik
muayenede en belirgin bulgu abdominal distansiyon idi. Mekonyum c¢ikisi 25
hastada 48 saatten daha ge¢, 13 hastada ilk 24 saatte ve 8 hastada 24-48.
saatler arasinda olmustu. 4 hastanin ise mekonyum c¢ikis zamani
bilinmiyordu. Mekonyum c¢ikis zamani bilinen 46 hastanin 33’Unde (%71)

mekonyum c¢ikisinda gecikme vardi (Tablo-3).

26



Tablo-3: Transanal endorektal pull-through yapilan hastalarda mekonyum

¢ikis zamani.
Mekonyum Cikis Zamani Hasta Sayisi %
<24 saat 13 28
24-48 saat 8 17
>48 saat 25 54

Alti hastada (%12) HH’ye ek olarak 9 yandas anomali mevcuttu.
Bunlardan 4’4 konjenital kalp hastaligi, 3'0 Down sendromu, 1’i mental
retardasyon ve 1'i de yarik damak idi. Hastalarin 8’inde (%16) prematir
dogum anamnezi, 1'inde HH agisindan pozitif aile dykusu vardi.

Basvuru aninda 37 hastanin ayakta direk karin grafisi vardi. 23
hastanin grafisinde ileus benzeri hava/sivi seviyeleri, 6 hastada cutt-off
bulgusu ve 1 hastada da subdiafragmatik serbest hava mevcuttu. 7 hastanin
ayakta direkt karin grafisinde 6zellik tespit edilmedi.

Anorektal manometri 47 hastaya yapildi. 39 (%82) hastada RAIR
alinamazken 3 (%6) hastada RAIR alindi. 6 hastanin anorektal manometri
bulgulari HH acgisindan supheli olarak degerlendirildi.

Lavman opakli kolon grafisi 49 hastaya cekildi. 47 (%95) hastada
patolojik bulgular mevcutken 2 (%5) hastanin grafileri normal olarak
degerlendirildi. 43 (%87) hastanin baryumlu kolon grafisinde transizyonel zon
secilebiliyordu. Transizyonel zon 38 hastada rektosigmoid lokalizasyonda, 3
hastada rektumda ve 2 hastada ise sigmoid kolonun proksimalinde
gOruluyordu (Tablo 4). 24 saati gegen baryum retansiyonu 45 (%91) hastada
vardl.

Kesin tani 11 (%22) hastada ameliyat dncesi alinan rektal biyopsi ile
38 (%76) hastada ameliyatta gonderilen frozen section biyopsi ile konuldu.
Bir hastada ise tani laparotomi ile seviye biyopsileri alinarak konuldu. Akut

batin bulgular ile basvuran bu hastada laparotomide ¢cekum perforasyonu
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gorulmesi Uzerine HH dusunulerek seviye biyopsileri alindi. Rektal
biyopsilerin 2’si hastanemiz diginda alinmisti. 38 hastada ameliyat karari
anorektal manometri ve baryumlu kolon grafisi bulgularina gére verildi.

Hastalarin 8’'inin TEPT oOncesi gegirilmis ameliyat oykusu vardl. 5
hastaya kolostomi agiimig, 1 hastaya tup g¢ekostomi yapilmig, 1 hastadan
laparotomi ile seviye biyopsileri alinmig ve 1 hastaya da transanal myektomi
yapiimigti. Transanal myektomi yapilan 1 hasta, laparotomi ile seviye
biyopsileri alinan 1 hasta ve kolostomi agilan 2 hastanin digindaki 4 hasta
hastanemiz digsinda ameliyat edilmisti.

Transanal endorektal pull-through 6ncesi 11 (%22) hasta enterokolit
gecirmisti. Bu hastalardan 7’sinde hastaneye basvuru sikayeti enterokolit
iken kalan 4’0 baska sikayetle basvurmus, sorgulandiginda daha o6nce
enterokolit gecirmis olduklari anlasiimisti. Enterokolit ile basvuran ve
yatirilarak tedavi edilen 7 hastadan 2’sine toksik megakolon gelismesi
uzerine loop kolostomi agildi.

Ameliyat esnasinda 39 (%78) hastada transizyonel zon ¢iplak gozle
gorulebiliyordu. 11 hastada ise ¢iplak gozle gorulebilen bir transizyonel zon
yoktu. Bu hastalarda aganglionozisin seviyesi patolojik inceleme sonrasi
anlasildi. Patoloji sonuglari de@erlendirildiginde, 42 (%84) hastanin
rektosigmoid, 5 (%10) hastanin rektal, 3 (%6) hastanin uzun kolonik
Hirschsprung oldugu tespit edildi (Tablo-4). Ganglionik kolonun dentat line’ye
olan uzakhgi ortalama 18,4 cm (8-45 cm) idi. Eksize edilen barsak uzunlugu

ise ortalama 25,1 cm (10-50 cm) idi.
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Tablo-4: Lavman opakl kolon grafisi ile tanimlanan transizyonel zon, patoloji

sonuglari ile tanimlanan transizyonel zon ve lavman opakli kolon grafisinin

segiciligi.

Transizyonel Lavman opakl Patoloji Lavman opakh

zon kolon grafisinde | sonucuna gore | kolon grafisinin
tespit edilen tespit edilen segiciligi
hasta sayisi hasta sayisi

Rektal 3 5 % 60

Rektosigmoid 38 42 % 90

Uzun kolonik 2 3 % 66

Goriulemeyen 6 0

Ameliyat esnasinda dnceden kolostomi agiimis 2 hastaya laparotomi
yapiimak zorunda kalindi. Bu hastalardan birinde kolostomiden dolayi kolon
cekilemiyordu, digerinde ise ganglionik kolon kolostominin proksimalinde idi.
Daha 6nce laparotomi yapilmis 5 hastada ve transanal myektomi yapiimis 1
hastada ise gecirilmis ameliyatlara bagli sorun olmadi. Ortalama ameliyat
suresi 90 dakika (60-150 dakika) idi. Ameliyat slresini etkileyen en 6nemli
faktor mukozanin gegirilmis enterokolitlere bagh olarak yapisik olmasi idi.
Hastanin yasi, aganglionik segmentin uzunlugu, laparotomi yapilmasi, frozen
section suresi ve intraoperatif kanama ameliyat slresini etkileyen diger
faktorlerdi. Hastalarimizda intraoperatif kanama 6nemsenmeyecek kadar
azdi ve hicbir hastada kan transflizyonu ihtiyaci olmadi.

Postoperatif beslenmeye baslama zamani ortalama 2,2 gin (1-14
gun) idi. Postoperatif erken donemde 1 hastada anastomoz kagagi gelisti ve
bu hastaya ileostomi agildi.

Hastalar ortalama 26,7 ay (2-108 ay) takip edildi. Tum hastalar
postoperatif 2. haftada anastomoz darligi acgisindan rektal tuse ile
degerlendirildi. Postoperatif ilk 2 ay iginde goérulen komplikasyonlar; gegici
perianal ekskoriasyon (n:20), anastomoz darlidi (n:3), ileus (n:1), c¢ekilen
kolonun prolapsusu (n:1) ve rektovestibuler fistll (n:1) seklindeydi (Tablo-5).
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Anastomoz darligi gelisen 3 hasta evde anal dilatasyon programi ile tedavi
edildi, ileus gelisen hastanin ileusu konservatif izlem ile agildi, kolonik
prolapsusu olan hastada prolapsus kendiliginden gecti, rektovestibuler fistl
gelisen hastaya ise once kolostomi agildi ardindan fistll onarildi ve daha

sonra kolostomi kapatildi.

Tablo-5: Cerrahi sonrasi erken donem (0-60 guin) komplikasyonlar (n:50).

Komplikasyon Hasta sayisi %

Gegici perianal 20 40
ekskoriasyon

Anastomoz darhgi

Anastomoz kagagi

ileus

Kolonik prolapsus

R R R R w
NN NN o

Rektovestibiiler fistiil

Postoperatif ilk 2 aydan sonra goérilen komplikasyonlar; enterokolit
(n:10), soiling (n:5), tekrarlayici konstipasyon (n:4) ve devam eden perianal
ekskoriasyon (n:2) idi (Tablo-6). 10 hastada 2 haftayr gecen laksatif ihtiyaci

oldu. Kardiyak sorunu olan 2 hastamiz kalp ameliyati sonrasi kaybedildi.

Tablo-6: Cerrahi sonrasi ge¢ donem (>60 gun) komplikasyonlar (n:50).

Komplikasyon Hasta sayisi %
Enterokolit 10 20
Soiling 6 20
Tekrarlayici konstipasyon 4 8
Perianal ekskoriasyon 2 4

Postoperatif enterokolit 10 hastada goéruldi. Enterokolit gegiren

hastalarin ortalama ameliyat yasi 3,1 ay (27 gin-10 ay) idi. Postoperatif
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donemde enterokolit gorulen hastalarin 4’Gnde preoperatif donemde
gecirilmis enterokolit anamnezi vardi. Enterokolit geciren higbir hastada
Down sendromu dahil herhangi bir yandag anomali yoktu. Enterokolit klinik
bulgularinin giddetine gbre 3 evre olarak degerlendirildi. Evre 1; batin
distansiyonu ve ishal, Evre 2; Evre 1’e ek olarak ates ve laterji, Evre 3; Evre
2’ye ek olarak rektal kanama ve kolon perforasyonu. Evre 2 enterokolit 7
hastada, evre 1 enterokolit ise 3 hastada goraldi. Evre 1 enterokolit olan 3
hasta antibiyotik ve lavmanla ayaktan tedavi tedavi edilirken, Evre 2
enterokolit olan 7 hasta ise hastaneye yatirildi, nazogatrik sonda takildi,
antibiyotik ve serum fizyolojik ile lavman baslanarak tedavi edildi. Bu
hastalarin higbirine cerrahi midahale ihtiyaci olmadi. Ortalama hastanede
kalig slresi 6 gun idi. Bir hastada sebebi bulunamayan tekrarlayan

enterokolit ataklari goruldua.

Il. Transanal Myektomi/Sfinkteromyektomi Yapilan Hastalarla

ilgili Bulgular

Klinigimizde 1997-2012 yillari arasinda 25 hastaya KSHH tanisi ile
transanal M/S uygulandi. Hastalarin 15’i erkek 10’u ise kizdi. Yas ortalamasi
37,1 ay (2 ay-12 yas) idi. Hastalardan yalnizca 5’i (%20) 1 yas altinda tani
almistl. Yenidogan doneminde tani alan KSHH'lh hastamiz ise yoktu.
Hastalarin birine gastrogisiz nedeniyle cerrahi tedavi uygulanmisti. Ana
basvuru sikayeti 20 (%80) hastada kronik konstipasyon, 4 (%16) hastada
batin distansiyonu ve kusma, 1 (%4) hastada ise enterokolit belirtileri (patlar
tarzda pis kokulu ishal, ates ve karin sisligi) idi.

Postnatal mekonyum cikisi 10 (%40) hastada ilk 24 saatte, 8 (%32)
hastada 48. saatten sonra, 3 (%12) hastada 24-48. saatler arasinda olmustu.
Hastalarin 4’4nin mekonyum c¢ikis zamani bilinmiyordu. Mekonyum c¢ikig
zamani bilinen 21 hastanin 11’'inde (%52) mekonyum cikisinda gecikme
vardi (Tablo-7).
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Tablo-7: Transanal M/S yapilan hastalarin mekonyum ¢ikis zamani.

Mekonyum Cikis Zamani Hasta Sayisi %
<24 saat 10 47
24-48 saat 3 14
>48 saat 8 38

Fizik muayenede 13 hastada rektal fekalom, 8 hastada rektal
fekalomla birlikte batinda palpabl fekalom, 4 hastada batin distansiyonu ve 3
hastada rektal tuse sonrasi fiskirr tarzda gaz/gayta cikisi saptandi. 5
hastanin fizik muayenesi normaldi.

Anorektal manometri 22 hastaya yapildi. 18 (%81) hastada RAIR
alinamadi, 3 (%13) hastada RAIR alindi, 1 (%4,5) hastada ise RAIR siipheli
olarak deg@erlendirildi. Anal kanal istirahat basinci 19 (%86) hastada normal
sinirlarda iken 3 (%14) hastada anal hipertoni tespit edildi.

Lavman opakli kolon grafisi 24 hastaya ¢ekildi. 22 hastada anormal
bulgular mevcutken, 2 hastanin grafileri normal olarak degerlendirildi.
Lavman opakli kolon grafisi ¢ekilen 24 hastanin 10’unda (%41) transizyonel
zon rektumda goruldu. 22 (%91) hastada hem rektal dilatasyon hem de 24
saati gegen baryum retansiyonu vardi.

Kesin tani 13 (%52) hastada transanal M/S 0Oncesi tam kat rektal
biyopsi ile 12 (%48) hastada ise ameliyat esnasinda frozen section ile
konuldu. Transanal M/S 6ncesi alinan rektal biyopsilerin 3'UG hastanemiz
disinda alinmisti. Onceleri tam kat rektal biyopsi rutin olarak uygulanirken
son yillarda anorektal manometri ve kolon grafisinden birinin negatif veya
supheli oldugu hastalarda uygulanmaya baglanmistir. Tetkiklerden her
ikisinin de HH agisindan anlamli ¢gikmasi durumunda isleme transanal M/S
gibi baslanmakta ve dentat line’nin 2 cm proksimalinden gdénderilen ilk frozen

section biyopsi ile tani kesinlestiriimektedir.

32



Hastalarin 22’sine (%88) sadece myektomi, 3’Une (%12)
sfinkteromyektomi yapildi. Ortalama myektomi uzunlugu 4,3 cm (2-8cm) idi.
Frozen section 24 hastaya calisildi. Bir olguda patolojiden kaynaklanan
imkansizliklar nedeniyle frozen section c¢alisilamadi. Bir olguda ise frozen
section inceleme ganglionik iken permenant kesit aganglionik olarak geldi.
Hastalarin hepsinde myektominin distal ucu aganglionikken, proksimal ucu
16 (%64) hastada ganglionik, frozen section ile yanlis degerlendirme yapilan
bir olgu da dahil 9 hastada aganglionik idi.

Transanal M/S oOncesi rektal biyopsi alinan hastalarin 2’'sinde
myektomi sirasinda mukozal perforasyon gelisti. Bu perforasyon 4/0 vicryl ile
onarildi ve postoperatif ddonemde sorun olusturmadi. Bir hastada postoperatif
dénemde retrorektal hematom gelisti ve bu hematom konservatif izlem ile
geriledi. Oral beslenmeye 11 hastada postoperatif 1. gun, 8 hastada 2. gun, 6
hastada ise 2. gunden sonra baslandi.

Hastalar ortalama 16,2 ay takip edildi. ilk 6 aylik takiplerde 13
hastada 2 haftayi gecen laksatif ihtiyaci oldu. Sonraki aylarda laksatife ihtiyag
duyan hasta sayisinin azaldigi goéruldid. En son kontrolleri gbz 6nune
alindiginda hastalarin yalnizca 3’'unde laksatif intiyaci devam etmekteydi.

Myektominin proksimal ucu aganglionik gelen 9 hastadan 3’0 tekrar
ameliyat edildi. Bu hastalardan birine Duhamel, birine Soave ve birine TEPT
yapildi. Alti hasta ise konservatif izlendi. Konservatif izlenen hastalarda
ortalama 6 ay suren laksatif tedavisi sonrasi normal defekasyon paterninin
oldugu ancak bu hastalarin aralikli olarak laksatife ihtiyaci duydugu goérulda.
Duhamel ve Soave yapilan 2 olguda ameliyat karar klinik takibe gére degil,
proksimal u¢ aganglionik geldigi igin verilmigken, sonrasinda yaklagim
degisikligi ile ek operasyon konservatif tedavi ile dizelmeyen hastalara
uygulanmistir. Nitekim myektomi sonrasi 6 ay laksatif kullanmasina ragmen

sikayetleri gegcmeyen bir hastaya TEPT yapilmistir.
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TARTISMA VE SONUG

Hirschsprung hastaligi gastrointestinal sistemin distalinde ganglion
hicresinin  yoklugu ile karakterize fonksiyonel obstruksiyona yol acan
konjenital bir hastaliktir (1,2). Hastaligin insidansi 5000 canli dogumda 1
olarak tahmin edilmektedir (12,37,51). Irklara gére farkh insidans oranlari
bildiriimektedir. Asya kitasinda 5000 canli dogumda 3 oraninda ve
Japonya’nin 1998-2000 yillari arasindaki serilerinde 5343 canli dogumda 1
oraninda saptanmistir (80).

Aganglionik segment dentat line’nin 2 cm proksimalinden baslar ve
tim kolonu, hatta tim gastrointestinal sistemi tutabilir (10,81,82). En sik
rektum ve sigmoid kolonun tutuldugu rektosigmoid Hirschsprung, ikinci
siklikla ise sadece rektumun tutuldugu KSHH goérulir (6,7). En nadir form ise
tim gastrointestinal sistemin tutuldugu total intestinal aganglionozistir.
ikeda'nin (37) 1628 hastalik serisinde rektosigmoid Hirschsprung %79,4,
uzun kolonik Hirschsprung %11,6 ve total kolonik Hirschsprung %12,6
oraninda raporlanmigtir. Yine Russelin (83) 161 hastalik serisinde
rektosigmoid Hirschsprung %88,2, uzun kolonik Hirschsprung %8,7 ve total
kolonik Hirschsprung %3,1 oraninda raporlanmistir. Klinigimizde HH tanisi
almis 137 hasta incelendiginde, 114 (%83,3) hastanin rektosigmoid
Hirschsprung (bu hastalarin 30°'u (%21,9) KSHH), 12 (%8,7) hastanin uzun
kolonik Hirschsprung, 10 (%7,3) hastanin total kolonik Hirschsprung ve 1
(%0,7) hastanin da total intestinal Hirschsprung oldugu goruldi. Serimizdeki
oranla literatlr verileri uyumlu idi.

Hirschsprung hastaligi etiyolojisinde gesitli genetik faktorler sorumlu
tutulmaktadir. HH ile iliskili olarak RET protoonkogeni, GDNF, NRTN, ECE1,
EDN3, EDNRB, SOX10,ZFHX1B, PHOX2B, KIAA1279 genlerinde
mutasyonlar saptanmistir (89-89). RET mutasyonu ailesel olgularin
%50’sinde, sporadik olgularin %15-35’inde, EDNRB mutasyonu ise tim
Hirschsprung hastalarinin %5’inde saptanmistir (90,91). Ailesel gegis total

kolonik aganglionosisli hastalarda %15-21 iken ender bir form olan total
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intestinal aganglionoziste %50’ye ulagsmaktadir (54). Down Sendromu
Hirschsprung hastalarinda en sik saptanan kromozom anomalisi olup
serilerde insidansi %4,5-16 olarak bildirilmigtir (92,93). Amial ve arkadaslari
yandas hastalik insidansini %18 olarak bildirmisler, bunlarin agirlikli olarak
gastrointestinal malformasyonlar, kardiyak malformasyonlar, kraniofasiyal
anomaliler oldugunu saptamislardir (94). Bunun yani sira HHnin Shah-
Waardenburg sendromu, multiple endokrin neoplazi tip 2 sendromu,
konjenital santral hipoventilasyon sendromu (Ondine laneti), Kaufman-
McKusick sendromu, Smith-Lemli-Opitz sendromu, Bardet-Biedl, Mowat-
Wilson Sendromlari ile de birlikteligi belirlenmigtir (92-94). Calismamizda 4
konjenital kalp hastaligi, 3 Down sendromu, 1 mental retardasyon, 1 yarik
damak ve 1 de gastrosizis olmak Uzere 7 hastada toplam 10 ek anomali
tespit edildi. Ek anomali insidansi %9,3, Down sendromu birlikteligi insidansi
%4 olarak tespit edildi.

Hirschsprung hastaliginin belirti ve bulgulari yasa ve aganglionik
segmentin uzunluguna goére degiskenlik goOsterir. Hastalarin %70-80’i
mekonyum c¢lkaramama, abdominal distansiyon ve safrali kusma ile
karakterize klasik distal barsak tikanikhdr tablosu ile basgvurur (4,5).
Calismamizda ana basvuru sikayeti TEPT uyguladigimiz grupta karinda
sislik ve kusma iken, transanal M/S uyguladigimiz grupta ise kabizlikti.

Hirschsprung hastaliginin tanisi, belirti ve bulgularinin hekimlerce
daha iyi anlagilmasi, ailelerin hastanelere daha kolay ulasabilmeleri ve
yardimci tani yontemlerindeki gelismeler sayesinde yillar icinde daha kuguk
yaslarda konulmaya baslanmistir. 1979 Amerikan Association of Pediatrics
(AAP) verilerine gore ilk ay icinde tani orani %8 iken, 1978-1982 arasi
Japonya serilerinde %48,7, 1997-2000 Avustralya serilerinde ise % 90’lara
ulagsmistir (37,38,95). Calismamizda TEPT yapilan 50 hastanin 42’si (%84) 1
yas altinda, bu hastalardan da 9’u (%18) yenidogan déneminde tani almigtir.
Transanal M/S yapilan 25 hastanin ise yalnizca 5'i (%20) 1 yas altinda tani
alirken, yenidogan doneminden tani alan hastamiz yoktur. 1 yags altinda tani
alan KSHH’li hastalar incelendiginde 4’Gnudn karin sisligi ve kusma, 1’inin

enterokolit belirtileri ile bagvurdugu goéruldi. Gruplarlar arasinda tani yasinki
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bu farkin KSHH’lI hastalarin daha geg belirti vermesi ve bu belirtilerin kabizlik
olarak degerlendirilip uzun dénem laksatiflerle tedavi edilmeye calisiimasina
bagl oldugu disundldu.

Mekonyum cikisinda gecikme HH igin tipik bir belirtidir. Normal,
miadinda dogan bebeklerin %95’i mekonyumunu ilk 24 saatte, geri kalani da
ilk 48 saatte c¢ikarir. Mekonyumunu postnatal ilk 48 saatte c¢ikaramayan
bebeklerde HH mutlaka dusunilmelidir (56). Calismamizda TEPT
uyguladigimiz grupta mekonyum c¢ikis zamani bilinen hastalarin %71’i,
transanal M/S uyguladigimiz grupta ise yine mekonyum ¢ikis zamani bilinen
hastalarin %52’si mekonyumunu postnatal 24. saatten sonra ¢ikarmistir. Bu
calismada da mekonyum cikiginda gecikmenin onemli bir belirti oldugu
gorulmustar.

Hirschsprung hastaliginda kullanilan tani yontemleri baslica
anorektal manometri, lavman opakli kolon grafisi ve rektal biyopsidir.
Anorektal manometride RAIR’in olmamasi, lavman opakli kolon grafisinde ise
transizyonel zonun gorulmesi HH igin tipik olmakla birlikte altin standart tani
yontemi rektal biyopsidir (4,41,67).

Anorektal manometri, HH tanisinda kullanilan 6nemli bir tani
yontemidir. Manometride, rektumun gerilmesini takiben anal kanal istirahat
basincinda yaklasik vyarisi kadar disme olmasi RAIR olarak
adlandirilmaktadir. Bu bulgunun olmamasi HH igin tanisaldir. Uyumsuz
hastalarda sfinkterin ve anal kanalin fonksiyonlarini etkilemeyen “ketamin”
veya “midazalom” ile hafif sedasyon uygulanabilir. Degisik calismalarda
anorektal manometrinin duyarlihidr %75-100, 6zgunligu %85-95 olarak
saptanmistir (96,97). Yanlis negatiflik orani ise %0-62 olarak raporlanmistir.
Ayrica enterik sinir sisteminin maturasyonunun tamamlanmadigdi postnatal ilk
2 haftada ve agirhdi 2,7 kg'nin altinda olan hastalarda, testin gulvenilir
olmadigini gdsteren calismalar da bulunmaktadir (98). Bu c¢alismada
anorektal manometri yapilan 69 hastanin 57’sinde RAIR alinmazken, 6
hastada RAIR alindi ve 7 hastada ise manometri bulgulari HH tanisi
acisindan yonlendirici olmadi. Serimizde anorektal manometrinin duyarlihgi

%82, yanhs negatiflik orani ise %8,7 olarak tespit edildi. TEPT ve transanal
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M/S yaptigimiz hastalar karsilastirildiginda anorektal manometrinin
duyarlligi sirasiyla %83 ve %82 olarak bulundu ve anlamh fark gértlmedi.
Calismamizda  anorektal manometri  taninin  yaninda  tedavinin
planlanmasinda da kullanildi. Manometride anal hipertoni tespit edilen
KSHH’li hastalara sfinkteromyektomi yapildi.

Lavman opakli kolon grafisi, rektuma yerlestirilen ince bir kateterden
dilie edilmis baryumun yavas bir sekilde verilmesi ve lateral grafiler alinmasi
ile gekilir. islem esnasinda dar bir segment, proksimalinde huni seklinde
gegis zonu ve onun da proksimalinde dilate segmentin gorilmesi HH igin
tipiktir. Islemden 24 ve 48 saat sonra alinan grafilerde baryumun
bosalmadiginin (baryum retansiyonu) goérilmesi ve rektal dilatasyon HH
lehine bulgulardir. Ayrica enterokolitte basvuran hastalarda barsak
duvarindaki 6dem ve ulserasyonlari gosterebilir, ancak perforasyon riski
nedeniyle enterokolitli hastalara ¢ekilmesi 6neriimemektedir. Yapilan
calismalarda lavman opakh kolon grafisinin  duyarlihginin  %65-80,
0zgunligunin ise %65-100 oldugu raporlanmistir (99). Bu oran kisa segment
HH’de daha da duguktur. Literatire bakildiginda Sheheta ve ark.nin (7) kisa
segment HH’li 19 hastalik serisinde 11 (%57) hastada, Backwinkel ve ark.nin
(100) 7 hastalik serisinde 4 (%57) hastada ve Nissan ve ark.nin (101) 11
hastalik serisinde 2 (%18) hastada lavman opakl kolon grafisinde
transizyonel zon gorulmustir. Rektal dilatasyon ise sabit bir bulgu olarak
raporlanmistir (7). Klinigimizde HH dustnulen hastalara dncelikle anorektal
manometri yapiimaktadir. Anorektal manometride RAIR alinamayan, RAIR
alinmasina ragmen HH siphesi devam eden veya manometrinin fikir
vermedigi hastalara lavman opakli kolon grafisi planlanmaktadir. Lavman
opakli kolon grafisinde transizyonel zon, rektal dilatasyon ve baryum
retansiyonu dederlendiriimektedir. Lavman opakli kolon grafisi ile HH tanisi
guclendirmekle birlikte, yapilacak olan ameliyat yontemi de belirlenmektedir.
Transizyonel zonun rektosigmoid bolgede goéraldugu hastalara TEPT,
rektumda goruldugu hastalara ise transanal M/S planlanmaktadir. Anorektal
manometride RAIR alinmamasina ragmen kolon grafisinde transizyonel

zonun gorulmedigi, sadece rektal dilatasyon ve baryum retansiyonun oldugu

37



hastalar kisa segment Hirschsprung olarak kabul edilmekte ve transanal M/S
planlanmaktadir. Bu ¢aligmada TEPT yapilan grupta, patoloji sonucuna gore
aganglionozisin rektosigmoid lokalizasyonda oldugu tespit edilen 41 hastanin
38’inde (%90), rektumda oldugu tespit edilen 5 hastadan 3’Unde (%60) ve
uzun kolonik oldugu tespit edilen 3 hastanin 2’sinde (%66) lavman opakli
kolon grafisiyle transizyonel zonun yeri ameliyat dncesi tespit edildi. KSHH
tanisiyla transanal M/S uygulanan grupta ise lavman opakli kolon grafisi
cekilen 24 hastanin 10’unda (%41) transizyonel zon géruldd. Bu grupta rektal
dilatasyon ve baryum retansiyonu ise 22 (%91) hastada vardi. Lavman opakli
kolon grafisinin 6zellikle rektosigmoid HH’de yuksek duyarliliga sahip oldugu
tespit edildi.

Hirschsprung hastaliginin tanisinda rektal biyopsi altin standarttir
(4,41,67). Normalde 1sik mikroskobu altinda 100 X buyutmede her sahada
olmasi gereken ganglion sayisi 0,68+0,28 ve her ganglion i¢inde olmasi
gereken hicre sayisi 4+2'dir (35). Isik mikroskobu altinda ganglion
hlcresinin gorulmemesi HH igin tani koydurucudur. Rektal biyopsi ilk kez
Swenson (67) tarafindan 1959 yilinda tam kat rektal biyopsi seklinde
tanimlanmistir. 1960°’da Gherardi’nin  (102) aganglionozisin submukozal
bdlge ve miyenterik pleksusta oldugunu saptamasiyla, submukozal rektal
biyopsi uygulanmaya baslanmistir. Dobbins ve ark. (103) 1965’te suction
biyopsiyi gelistirmiglerdir. Suction biyopsinin diagnostik tani orani %99 olarak
bildiriimesine ragmen yetersiz érnek alinmasi, perforasyon riski ve biyopsinin
sfinktere yakin olmasi nedeniyle hatali sonu¢ elde edilmesi gibi
dezavantajlari vardir. Rektal biyopsi basit ve olaysiz bir islem olarak
gorulmesine ragmen kanama, perforasyon, perirektal fibroz, anal stenoz ve
sepsis gibi komplikasyonlarin %13-22 oraninda goruldigu raporlanmigtir
(104-107). Klinigimizde rektal biyopsi, anorektal manometri ve lavman opakli
kolon grafisinin birinin negatif veya sipheli oldugu hastalardan alinmaktadir.
Tum rektal biyopsiler genel anestezi altinda ve tam kat alinmaktadir.
Calismamizdaki 75 hastanin 24’Gnden (%32) rektal biyopsi alinirken 50
(%66,6) hastanin tanisi yalnizca anorektal manometri ve lavman opakli kolon
grafisi sonuglarina gore konulmustur. KSHH tanisiyla transanal M/S yapilan
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grupta rektal biyopsi alinma orani %52 iken, TEPT yapilan grupta bu oran
%22 olarak bulundu. Bu farkin KSHH de lavman opakli kolon grafisinin taniya
daha az yardimci olmasindan kaynaklandigi tespit edildi. Rektal biyopsi
yapillmayan hastalarin tanisi perioperatif ¢alisilan frozen section biyopsi ile
teyit edildi. Rektal biyopsi yapilan hastalarda, mukozal diseksiyonun biyopsi
yapilan lokalizasyonda yapisikliklara bagl olarak daha zor oldugu ve
mukozal perforasyonlarin gelisebildigi gorulda. Klinik gérisimize goére efektif
bir manometri ve iyi bir radyolojik ¢alismanin klinik bilgilerle birlesmesi rektal
biyopsi ihtiyacini azaltmaktadir (108).

Hirschsprung hastaliginin tedavisi igin tarihsel gelisim sireci iginde
pek cok farkli teknik uygulanmistir. Bu teknikler icinde yakin zamana kadar
en sik uygulananlari Swenson, Duhamel, Soave ve Rehbein teknikleri idi. Bu
tekniklerin ortak noktalari eksternal sfinkteri timayle, internal sfinkteri de
kismen koruyarak aganglionik barsagin cikartilip, ganglionik bagirsagin
anuse anastomoz edilmesidir. Yakin zamana kadar bu ameliyatlar kolostomi
acllmasi, aganglionik barsagin c¢ikarilip ganglionik barsagin anuse
anastomoz edilmesi ve kolostomi kapatilmasi seklinde 3 seans olarak
yapilmaktaydi. GUnumuzde bu tekniklerin gogu acik veya laparoskopik olarak
tek seansta uygulanabilmektedir. Operasyon segimine bagh olarak farkh
riskler ve vyararlar saptanmigtir. HH'li c¢ocuklarin buyuk c¢ogunlugunda
duzeltici pull-through operasyonu sonrasi tatmin edici sonuglar elde
edilmistir. 1998 yilinda De la Torre Mondragon ve J.A. Ortega Salgado
(109,110) tarafindan tanimlanan TEPT; yenidogan déneminde yapilabilmesi,
laparotomi ve ostomi komplikasyonlarinin gorulmemesi, hastanede kalig
suresini kisaltmasi, beslenmeye gecis zamaninin hizli olmasi ve kozmetik
sonuglarinin mikemmel olmasi nedeniyle diuzeltici operasyonlar iginde son
yillarda en sik tercih edilen tekniktir. Ayrica HH'de aganglionik segmentin
%75'inin rektosigmoid kolon ile sinirll olmasi bu teknigin uygulanabilirligini
arttirmaktadir. Tersine Soave olarak da tanimlanan bu teknikte transanal
yolla rektal mukozektomi ve aganglionik barsak rezeksiyonu sonrasi
ganglionik barsak, asagl cekilerek anuse anastomoz edilmektedir (75,78).
Klinigimizde HH'nin cerrahi tedavisinde 1987-1999 yillar1 arasinda siklikla
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Duhamel teknigi kullanilirken, bu teknik yerini 1999 yilinda Soave-Boley
teknigine ve 2001 yilinda ise TEPT teknigine birakmstir. ilk kez 2001 yilinda
uygulanan TEPT, bu tarihten sonra rektosigmoid HH’nin tedavisinde rutin
olarak uygulanmaya baglanmigtir.

Kisa segment Hirschsprung hastaliginin tedavisinde ge¢miste klasik
Hirschsprung cerrahileri kullanilirken, gunumuzde bu teknikler yerini posterior
eksizyonel anorektal myektomi, submukozal sfinkteromyektomi, transanal ya
da posterosagittal myektomi gibi tekniklere birakmistir (8-11). Klinigimizde
KSHH’nin tedavisinde Onceleri siklikla Duhamel teknigi kullanilirken daha
sonra bu teknik yerini transanal M/S teknigine birakmistir. ik kez 1997
yihinda KSHH tanisiyla transanal myektomi yapilmis olup, bu tarihten sonra
kisa segment oldugu dusundlen Hirschsprung’lu olgularda rutin olarak
uygulanmaya baslanmistir. Ameliyattan dnce yapilan anorektal manometride
anal hipertoni tespit edilen hastalarda isleme sfinkterotomi de eklenmistir
(108).

Transanal M/S tekniginin avantajlari; minimal invaziv olmasi,
kozmetik gorunumunun iyi olmasi ve hastanede kalig suresinin kisa olmasi
iken, en oOnemli dezavantajl tium hastalarda ganglionik seviyeye
ulasilamamasidir (7,79). Myektominin proksimal ucu aganglionik gelen
hastalarda yaklasim tartismalidir. Tamamlayici ameliyatin, ganglionik
seviyeye ulasilamadidi icin hemen yapilmasi gerektigini bildiren yazarlar
yaninda, takip sonuclarina gore karar verilmesi gerektigini bildiren yazarlar
da vardir (7,8,79). ikinci gruptaki yazarlar kisa bir aganglionik segmentin
klinik semptomlara neden olmayacagi, dolayisiyla tamamlayici cerrahinin
sikayetleri devam eden hastalara yapilmasi gerektigini savunmaktadir (7). Bu
¢alismada transanal M/S yapilan hastalarin 8'inde maksimum diseksiyona
ragmen ganglionik seviyeye ulagilamadi. Bu hastalarin hepsinde ameliyat
myektomi ile sonlandirildi ve permanent kesit sonuglari beklendi. Permanent
kesit sonuclari ile bu 8 hastanin aganglionozisi teyit edildi. Ayrica frozen
section incelemede myektominin proksimal ucu ganglionik oldugu sdylenen 1
hastada daha permanent kesitte aganglionozis tespit edildi. Bu hastayla

birlikte toplam 9 (%38) hastada ganglionik seviyeye ulasilamamis oldu. Bu
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hastalardan birine Duhamel, birine Soave ve birine TEPT vyapildi.
Baslangictaki yaklasimimiz myektominin proksimal ucu aganglionik gelen
hastalara tamamlayici ameliyati hemen yapmak seklindeyken literattr verileri
Isiginda yaklasimimizda degisiklige gidilerek tamamlayici ameliyat en az 6
aylik takipte sikayetleri gerilemeyen ve laksatiften kurtulamayan hastalara
yapildi. Nitekim Duhamel ve Soave yapilan hastalarda tamamlayici ameliyat
karari myektominin proksimal ucu aganglionik geldigi i¢in verilmigken, TEPT
yapilan hastada ise karar 6 aylik laksatif tedavisine ragmen sikayetlerin
devam etmesi ve laksatifin kesilememesi Uzerine verildi. Tamamlayici
ameliyat yapilmayan 6 hastada ise ortalama 6 ay laksatif tedavisi sonrasi
normal defekasyon paterni goérildi. Bu calismada da transanal M/S
yonteminin en Onemli dezavantajinin ganglionik barsak segmentine her
zaman ulagilamamasi oldugu goéraldiu. Ancak tum hastalarda tamamlayici
cerrahi gerektirmemesi bu teknigi uygulanabilir kilmaktadir. Bize goére de
maksimum myektomiye ragmen ganglionik seviyeye ulasilamayan hastalarda
ameliyat myektomi ile sonlandiriimali ve tamamlayici ameliyata kinik takip
sonuglarina gore karar verilmelidir. En az 6 aylik takipte sikayetleri gegcmeyen
ve laksatiften kurtulamayan hastalarda tamamlayici cerrahi yapilmalidir
(108).

Pelvis icinde yapilan ameliyatlar sirasinda pelvik sinirlerde, tretrada,
vajende, vas deferenste ve prostatta yaralanma olabilir ve bu yaralanmalar
idrar ve gayta inkontinansina, impotansa, infertiliteye neden olabilir. Bu
komlikasyonlardan korunmak igin HH cerrahisinde pelvik diseksiyon minimale
indiriimeye calisilmistir. Bu calismada transanal M/S ve TEPT sirasinda
rektal muskuler kafin wedge rezeksiyonu rektum posteriorundan yapilarak bu
komplikasyonlardan korunulmaya calisildi. Calismamizda bahsi gegen bu
komplikasyonlarin higbiri goraimedi.

Laparotomi gecgirmis veya daha Once transanal myektomi yapiimig
hastalarda TEPT uygulanmasi hakkinda yeterli veri bulunmamaktadir. Bu
calismada TEPT yapilan hastalarin 8’inde (%16) gegiriimis ameliyat dykusu
vardi. Bu hastalardan 5’ine kolostomi agilmig, 1'inden laparotomi ile seviye
biyopsileri alinmig, 1'ine tup c¢ekostomi yapilmig ve 1’ine de transanal
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myektomi yapilmisti. Iki hastada TEPT sirasinda laparotomi yapilmak
zorunda kalindi. Bu hastalarin her ikisine de transanal yoldan kolon
serbestlestiriimesi yapildi ancak ganglionik seviyeye ulasilamadi. Laparotomi
yapildiginda hastalardan birinde kolostominin transizyonel zona agildigi,
digerinde ise uzun kolonik Hirschsprung oldugu goruldi. Laparotomi gegirmis
diger 5 hastada ve transanal myektomi yapilmis hastada TEPT sirasinda
sorun gelismedi. Bu sonuglara gore gegirilmis laparotomi ve myektominin
TEPT yapmaya engel olmadigini, ancak 6zellikle kolostomi agilan hastalarda
pull-through sirasinda teknik zorluklar yasanabilecegini ve laparotomi igin
hazirlikli olunmasi gerektigini sdyleyebiliriz.

Hirschsprung hastaliginin cerrahi tedavisi sonrasi ortaya c¢ikan
komplikasyonlar erken ve ge¢ komplikasyonlar olarak ikiye ayriimaktadir.
Erken komplikasyonlar arasinda yara enfeksiyonu, anastomoz darligi,
anastomoz kacgagl, pelvik apse, sterkoral fistll, stomal komplikasyonlar, pull-
through yapilan segmentin retraksiyonu; ge¢ komplikasyonlar arasinda ise
kabizlik, enterokolit, inkontinans ve soiling yer almaktadir. Ancak Kkimi
komplikasyonlar her iki sUregte de gorulebilmektedir. Yara enfeksiyonu,
kanama, darlik, kolonik obstriksiyon, stomal komplikasyonlar ise HH’dan
bagimsiz  tum cerrahi uygulamalar  sonrasi gorulebilmektedir.
Komplikasyonlarin ¢ogu ilk aylar icinde ortaya cikmakta ve zaman iginde
dizelme gostermektedir.

Hirschsprung ameliyatlari temiz-kontamine ameliyatlar olarak kabul
edilmektedir. Bu yuzden yara yeri enfeksiyonu oranlari dustktir. Skinner
(111) 2500 hastalik calismasinda tim cerrahi onarimlarda yara yeri
enfeksiyonu insidansini  %1,7-19,2 oraninda saptamistir. Yara vyeri
enfeksiyonu gelisme riskini preoperatif barsak temizliginin, uygulanan
antibiyotik proflaksisinin, hemostazin, ameliyat suresinin ve cerrahi tekniklerin
etkiledigini raporlamistir. Calismamizda TEPT ve transanal M/S sonrasi
higbir hastada yara yeri enfeksiyonu gériimedi. Bu durum barsak temizliginin
iyi yapilmasi, antibiyoterapinin etkinligi, ameliyat sirelerinin kisa olmasi ve
uygulanan cerrahi tekniklerin kontaminasyon riskini en aza indirmesi ile

aciklanabilir.
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Anastomoz kacagi, erken postoperatif komplikasyonlardan en ciddi
olanidir. Anastomozun gergin olmasi, pull-through vyapilan barsak
segmentinde dolasim bozuklugu, geride aganglionik barsagin kalmasi,
kolonik dismotilite, teknik hatalar, kotu beslenme ve hastaya ait diger sorunlar
(steroid kullanimi, immun yetmezlik vb.) anastomoz kacagi riskini
arttirmaktadir. Sherman ve ark. (43) anastomoz kagagi riskinin hastanin yasi
ve aganglionik kolon segmenti uzunlugundan bagimsiz oldugunu
raporlamiglardir. Bazi c¢alismalar anastomoz darligi varhdinda kiguk
kacaklarin  olabilecegini ve bunlarin  klinik semptomlara neden
olmayabileceg@ini 6ne surmuslerdir. Anastomoz kacag! lokalize apseden
sepsise kadar uzanan Kklinik durumlara neden olabilir. Cogu ciddi kacgak,
drenajla tedavi edilebilmektedir, ancak bazi durumlarda ostomi agiimasi,
hatta anastomozun yeniden yapilmasi gerekebilmektedir. Calismamizda bir
hastada erken postoperatif donemde anastomoz kacagdi goruldu. Bu
hastamizin TEPT yapilirken ganglionik kolonun ¢apinin yaklagik 8 cm oldugu
gérulmus ve oldukga geniglemis bu kolon segmenti anlUse anastomoz
edilmek zorunda kalinmisti. Ameliyat sonrasi barsak motilitesi normale
gelmeyen ve beslenemeyen hastada postoperatif 8. gunde akut batin
bulgulari gelismesi Uzerine anastomoz kacagi oldugu tespit edildi.
Laparatomi ile drenaj yapilan hastaya ayni seansta loop ileostomi agildi. Bu
hastada anastomoz kagaginin geniglemis olan kolonun dismotiletisinden
kaynaklandidi dusunaldu.

Pelvik apse, rekal kaf apsesi, cekilen kolonun retraksiyonu erken
donemde goérulebilen ve cerrahi mudahale gerektirebilen diger
komplikasyonlardir. Bu komplikasyonlarda yine anastomozun gergin olmasi,
pull-through vyapilan barsak segmentinde dolasim bozuklugu, geride
aganglionik barsagin kalmasi, kolonik dismotilite, teknik hatalar, kotu
beslenme ve hastaya ait diger sorunlarlardan kaynaklanir. Calismamizda bu
komplikasyonlar gorilmedi.

Anal stenoz pull-through ameliyatlari sonrasi %3-35 oraninda gorulur
(112). Etiyolojisinde rektal kafin kontraktirl, teknik komplikasyonlar,

anastomoz bolgesinde iskemi, anastomoz kagagi ya da bunlarin
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kombinasyonu rol oynamaktadir. Anastomoz darligi kabizlik ile kendini
gOsterir ve rektal muayene ile rahatlikla tanisi konabilir. Teilbatum ve ark.
(113) primer endorektal pull-through yaptiklari hastalarin %15’inde ¢ogu hafif
derecede olmak Uzere anal stenoz gelistigini bildirmiglerdir. Bu calismada
transanal M/S yapilan hastalarin higbirinde anal stenoz gérulmezken, TEPT
yapilan hastalarin 3’inde (%6) anal stenoz gérulmustir. Anal stenoz gelisen
hastalara evde anal dilatasyon programi baslanmis ve bu hastalarin
hi¢birinde cerrahi mudahaleye ihtiyag duyulmamisgtir.

Gegici perianal ekskoriasyon, pull-through ameliyatlarindan sonra
sikga karsilasilan bir sorundur. Uzun slre obstriksiyona kargl c¢alisan ve
motilitesi artan barsagin o6nundeki obstriksiyonun ortadan kaldiriimasi
sonucu digkilama sayisinda aniden artig olur. Digkilama sayisinda ki bu artig
perianal bolgede ekskoriasyon gelismesine neden olur. Tedavide ¢inko
iceren pisik kremlerinin her digkilama sonrasi perianal bolgeye uygulanmasi
yeterlidir. Digkilama sayisi ve perianal ekskoriasyon siddeti postoperatif 4-6.
haftadan sonra azalmaya baslar. Bu calismada TEPT yapilan hastalarin
20’sinde (%40) postoperatif erken donemde perianal ekskoriasyon gelisti.
Postoperatif 2. ayda 2 hasta disinda bu sikayetin tamamen gectigi gorulda.
TEPT yapilan hastalarda artmis digkilama sikligina bagh gelisen bu sorun,
ameliyat sonrasi ilk digkilama ile birlikte ¢inko iceren kremlerin kullaniimaya
baslanmasi ile dnlenebilir.

intraabdominal yapisikli insidansinin minimal invaziv cerrahilerde
daha az oldugu bilinen bir gercektir. Sadece transanal yaklasimla tedavi
edilen hastalarda ise bu komplikasyon neredeyse hi¢ gérilmemektedir. Buna
karsin acik pull-through ameliyatlari sonrasi intaabdominal yapisiklik
insidansi %2 ila %20 arasinda raporlanmigtir (38,75,114,115). Cogu ileus
olgusu barsak dekompresyonu ile kendiliginden duzelmekte, ek cerrahi
gerektirmemektedir. Bu ¢alismada TEPT yapilan hastalarin yalnizca birinde
erken postoperatif donemde ileus gelisti. Bu hastamizda TEPT laparotomi
yardimi ile yapilmisti. Bu ileusun laparotomiye bagh oldugu dusunuldu ve
konservatif tedaviyle iyilestigi goruldu. Yalnizca transanal yolla yapilan pull-
through ameliyatlarinin yapisiklik insidansini azalttigini disinmekteyiz.
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Hirschsprung enterokoliti (HEK), Hirschsprung hastalarinda morbidite
ve mortalitenin en énemli nedenidir. Birgok yayinda HEK ataklarinda %50’ye
varan mortalite oranlari raporlanmistir (38,44,119). Swenson (70) 880
hastadan olugsan kendi serisinde bu orani %1 olarak bildirmistir. HEK ilk kez
1886’da Hirschsprung (116) tarafindan tarif edilmis , sonrasinda 1956’da
Swenson ve Fisher (117), 1962'de de Bill ve Chapman (118) Klinik
Ozelliklerini daha ayrintili olarak tanimlamiglardir. Patogenezinde salgisal IgA
eksikligi, musin komponentinde degisiklikler, immun defekt gibi faktorler
sorumlu tutulmaktadir. HEK insidansi farkli serilerde %8-58 arasinda
raporlanmisgtir (109,110,112,120-122). Erkek g¢ocuklarda, uzun segment
Hirschsprung’ta, Down sendromu ve immun yetmezligi olan Hirschsprung’lu
hastalarda goérilme sikliginin daha fazla oldugunu bildiren yayinlar
bulunmaktadir (76,113,123). Bill ve Chapman (118) 1962'de duzeltici
ameliyat oncesi HEK geciren hastalarda duzletici ameliyat sonrasi HEK
riskinin arttigini bildirmiglerdir. Pull-through operasyonlari sonrasi gelisen
HEK ataklari tedavisinde semptomatik tedavi uygulanan ancak mekanik
neden bulunamayan olgularda Polley (45) bu ataklari engellemek icin internal
sfinkterotomiyi onermistir. Ayrica internal anal sfinktere Botilinum toksin A
enjeksiyonu da uygulanabilmektedir (124,125). Rintala ve Lindahl (126) ise
mast hucre stabilizatoru olan sodyum kromoglikatin kullanimi Gzerinde
durmusglardir. Herek (127), probiyotik ajan olan Saccharomyces boulardii’yi
intestinal sistemde salgisal IgA’y1 arttirmasi ve Clostridium difficile’nin
toksinine baglanmasi nedeniyle HEK proflaksisinde ve tedavisinde
kullanimini  6énermigtir. Hackman ve ark. (128) 105 hastadan olusan
serilerinde postoperatif HEK insidansini %32 olarak saptamis ve bu durumun
hastalarda  gelisen  anastomotik = komplikasyonlar  ve intestinal
obstriiksiyonlardan kaynaklandigini bildirmiglerdir. Tietelbaum ve ark. (113)
tek seansh endorektal pull-through uygulanan hastalarda 2 seansli
uygulananlara goére HEK insidansinin yuksek oldugunu raporlamiglaridir.
Ikeda (37) ve Kleinhaus (38) tarafindan yayinlanan iki genis seride Swenson
operasyonu sonrasi HEK insidansinin yuksek oldugu bildirilmigtir. Duhamel
(71) 4000 hastadan olusan kendi serisinde HEK insidansini %7,1 olarak
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raporlamistir. ikeda ve ark. (37) 1628 hastalik serilerinde HEK insidansini
Swenson ameliyati sonrasi %35, Duhamel-Martin ameliyati sonrasi %14,
Soave ameliyati sonrasi %20, Soave-Boley ameliyati sonrasi %12 olarak
raporlamiglardir. Gegen tarihsel sure¢ icinde erken yasta tani alarak onarim
uygulanan hastalarda HEK insidansinin yasam surecinin artmasina bagh
olarak dogrusal artacadi dusunulmektedir. Tietelbaum ve ark. (113) infant
doneminde TEPT yapilan hastalarda HEK insidansinin belirgin gekilde
arttigini bildirmistir. Bu c¢alismada KSHH tanisi ile transanal M/S yapilan
grupta HEK atagi ameliyat oncesi 1 (%4) hastada gorullirken, ameliyat
sonras! higbir hastada goérulmedi. TEPT yapilan grupta ise 50 hastadan
11’'inde (%22) ameliyat 6ncesi, 10’'unda (%20) ise ameliyat sonrasi HEK
atag gorildi. iki grup arasindaki bu fark aganglionozisin uzunlugu ile HEK
insidansi arasinda dogru oranti oldugunu dusundurmustir. HEK atagi
gorulen hastalarimizin higbiri Down sendromlu degildi. TEPT sonrasi HEK
atagi gorulen hastalara cerrahi mudahale ihtiyaci duyulmadi ve higbir hasta
kaybedilmedi. 1 hastada sebebi bulunamayan tekrarlayan HEK ataklar
goraldu. TEPT sonrasi HEK insidansi %20 olarak bulunmus olup, diger pull-
through teknikleri ile benzerlik gdéstermektedir. Bu durum HEK patogenezinde
ameliyat tekniklerindeki degisikliklerden ziyade salgisal IgA eksikligi, musin
komponentinde degisiklikler, immun defekt gibi faktorlerin daha etkili
oldugunu dusundurmektedir. Calismamizda TEPT o6ncesinde HEK atagdi
goOrulen hastalarda ameliyat sonrasi HEK gecirme orani %40 iken,
gecirmeyenlerde bu oran %15,3 olarak saptanmistir. Ameliyat 6ncesi HEK
geciren hastalarin ameliyat sonrasi gegirmeye devam ediyor olmasi yine
benzer patogenetik mekanizmayr (salgisal IgA  eksikligi, mdusin
komponentinde degisiklikler, immun defektin olmasi) dustundirmektedir.
Hirschsprung cerrahileri sonrasi en sik gorulen komplikasyon
kabizliktir. Pek ¢ok seride pull-through ameliyatlari sonrasi kabizlik oranlari
%6-11 arasinda bildirilmistir (1,3,4). 8000 olguluk genis bir seride gorilme
sikligi %7,9 olarak saptanmistir (129). Postoperatif kabizlik nedenleri
arasinda inkomplet rezeksiyon ve aganglionik barsagin ¢ekilmesi, anal
sfinkter akalazyasi, anastomoz darhgi, fekalom, néropatik ganglionik barsak
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ve fonksiyonel nedenler sucglanmaktadir. Literatirde Swenson, Duhamel,
Soave ve TEPT ameliyatlari sonrasi kabizlik insidansi benzer oranlarda
bildirilmistir. Rehbein operasyonu sonrasi kabizlik artmaktadir; bunun nedeni
rektumun son 4-5 cm’lik kisminin aganglionik olarak yerinde birakiimasidir
(129). Ameliyat sirasinda calisilan frozen section incelemelerdeki hata,
inkomplet rezeksiyona ve bunun sonucunda da postoperatif kabizligda neden
olabilir (130). inkomplet rezeksiyonun tedavisi pull-through revizyonu veya
rektal myektomidir (131,132). Duhamel operasyonlarindan sonra gelisen
kabizligin nedeni aganglionik rektal segmentle rezervuar pog yapilmasi
sonucu diskinin bu posta fekalom formasyonu olusturmasidir. Birgok yayinda
hafif dizeydeki kabizligin 6nemli olmadigi, barsak aliskanhginda dizelmeyle
bu durumun ortadan kalkabilecedi savunulmaktadir. Rescorla (44), Lifschitz
ve Bloss (62) hastalarin izlemlerinde zaman igerisinde kabizlik insidansinda
azalma olacagini, hatta tamamen duzelebilecegini bildirmislerdir. Bu
calismada TEPT vyapilan gruptaki 50 hastanin ortalama 26,7 aylik
takiplerinde 4 (%8) hastada tekrarlayici kabizlik ataklari gérildd. Transanal
M/S yapilan grupta ise 25 hastanin ilk 6 aylik takiplerinde 13’Unde (%52),
ortalama 16 ay sonraki takiplerinde ise 3'Unde (%12) tekrarlayici
konstipasyon ataklarinin oldugu gérildiu. Calismamizda da kabizlik énemli
bir sorun olarak ortaya cikmakla birlikte, sikayetlerin zamanla azaldigi
gOrulmustar.

Hirschsprung cerrahisi sonrasi yasam Kkalitesini negatif yonde
etkileyen en o6nemli durumlar fekal soiling (i¢ ¢amasirini kirletme) ve
inkontinanstir.  inkontinans oranlari  gesitli serilerde %0-74 oraninda
bildirilmistir  (119,133). internal anal sfinkterin korunmasinin  énemli
oldugunun anlagiimasiyla inkontinans sikliginda azalma olmustur (10).
inkontinans ve soiling arasinda ayrim yapmak bazen oldukca zor olmaktadir.
Soiling fiziksel, emosyonel ve psikolojik kaynakli olabilir. Siklikla sosyal
dislanma ve okul basarisizligi ile sonuglanir. Bu hastalarda geride
aganglionik barsak segmentinin birakilmig olabilecegi akilda tutulmal ve
gerekirse lavman opakh kolon grafisi, rektal biyopsi, manometri
uygulanmalidir. Zamanla pek ¢ok hasta tatminkar duzeyde kontinansa sahip
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olmaktadir. Ara sira olan lekelenme genellikle dizelmektedir. Rescorla ve
ark. (44) yaptiklari calismada hastalar 5 yasindayken %12’sinde var olan
soiling insidansinin hastalar 10-15 yasa ulastiklarinda %6’ya dustigunu
bildirmistir. Swenson’un (47) serisinde ilk 5 yil icinde %8 olan soiling orani,
20 yillik izlemde %Z2ye dusmektedir. Duhamelin (71) serisinde ise
inkontinans orani %5,3 olarak saptanmistir. Son yayinlarda uygun diyet,
terapi ve gelisen tekniklerle barsak kontrolunun zamanla geligtigi belirtiimigtir
(92,134,135). Ishikawa ve ark. (136) bu strenin 3 yil oldugunu raporlamistir.
Calismamizda fekal inkontinans saptanmamigtir. Soiling serimizde TEPT
sonrasi ¢ogu hafif dizeyde olmak Uzere %12 oraninda goruldu. Sikayetlerin
zamanla azaldigi tespit edildi.

Sonug Olarak

1) Hirschsprung hastaligi farkli yaslarda, farkli yakinmalarla
karsimiza gikar. GUnUmuzde hastalarin buyuk kismi 1 yasindan 6nce tani

almakta ve tedavi edilmektedir.

2) Hirschsprung hastaliginin tanisinda anorektal manometri,
baryumlu kolon grafisi ve rektal biyopsi kullanilabilir. Efektif bir manometri ve

iyi cekilmis bir kolon grafisi rektal biyopsi ihtiyacini azaltir.

3) Anorektal manometri ve lavman opakli kolon grafisi taninin
yaninda tedavi planlanmasinda da kullaniir. Manometri ile HH oldugu
dusundlen hastalarda kolon grafisi ile tani teyit edilir ve ameliyat sekline karar
verilir. Ayrica manometride anal hipertoni tespit edilen KSHH’li hastalarda

isleme sfinkterotomi de eklenir.

4) Transanal endorektal pull-through HH’nin tedavisinde etkili bir
yontemdir. Diger pull-through teknikleri ile karsilastirildiginda enterokolit,
konstipasyon, anal stenoz gibi komplikasyonlarda énemli fark goérilmese de,
olasi kolostomi komplikasyonlarinin gorilmemesi, kozmetik gorUnumin
mukemmel olmasi, hastanede kalis suresini kisaltmasi ve maliyetleri
azaltmasi gibi avantajlarindan dolayi rektosigmoid HH’de altin standart tedavi

yontemi olarak gorulmektedir.

48



5) Transanal M/S’'nin en Onemli dezavantaji tum hastalarda
ganglionik seviyeye ulasilamamasidir. Ancak aganglionik seviyeye
ulasilamayan hastalarin énemli bir kisminda tamamlayici ameliyata ihtiyag
duyulmamasi bu teknigi uygulanabilir kilmaktadir. Maksimum myektomiye
ragmen ganglionik seviyeye ulasilamamasi durumunda ameliyat bitirilmeli ve

tamamlayici ameliyata hastanin takibine gore karar verilmelidir.

6) Hirschsprung ameliyatlari sonrasi kabizlik ve soiling sik

karsilasilan bir sorun olmasina ragmen zamanla insidansi azalmaktadir.
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