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III. OZET

HiRSCHSPRUNG HASTALIGI TANISIYLA TRANSANAL ENDOREKTAL
PULL THROUGH AMELIYATI YAPILAN OLGULARIN UZUN DONEM
SONUCLARININ DEGERLENDIRILMESI

Dr. Bayram BURULDAY
Uzmanlik Tezi, Cocuk Cerrahisi Anabilim Dal1
Tez Danismant: Prof. Dr. Biilent Hayri OZOKUTAN
Haziran - 2020, 69 sayfa

Giris ve Amag¢: Hirschsprung hastaliginin (HH) tedavisinde son yillarda en sik
tercih edilen cerrahi yontem, transanal endorektal pull through (TERP) ameliyatidir.
Calismamizda, TERP ameliyat: yapilan olgularda ameliyat sonrasi hastalarin uzun
donem takip sonuglarmi degerlendirmek, elde edilen verileri literatiir 151¢1nda analiz
etmek hedeflenmistir.

Gere¢ ve Yontem: Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi
Anabilim Dalin’da 2009-2019 yillar1 arasinda TERP yapilan ve ameliyat sonrast 3 yas
ve lizeri olan hastalarin dosyalar1 incelendi. Ameliyat 6ncesi hasta bilgileri retrospektif
taranarak elde edildi. Hastalar, postoperatif donemdeki barsak fonksiyonlari, kontinans
durumlar1 ve yasam kalitelerinin degerlendirilmesi amaciyla poliklinige cagirildi.
Kontrole gelemeyen hastalarin bilgileri yakinlariyla telefonla gorisiilerek elde edildi.
Hastalara hazirlanmis anket sorular1 soruldu.

Bulgular: Hastalarin 46’s1 erkek 8’i kiz idi. Tani yas1 ortalama 26,4 ay ve
ameliyat yasi ortalama 35,5 ay idi. Ameliyat siiresi ortalama 140 dakika, aganglionik
segment uzunlugu ortalama 21,5 cm idi. Ameliyat sonrast erken donemde 3 (%5,5)
hastada anastomoz darligi, 2 (%3,7) hastada enterokolit tablosu goriildii. Uzun déonem
sonuclar1 degerlendirilen hastalarin 13 (%24)’tinde kabizlik ve 7 (%13)’sinde soiling
goriildii. Takiplerde 2 (%3,7) hastada kismi fekal inkontinans izlendi. Istatistiksel olarak
ameliyat Oncesi ve sonrasi hastalarin boy ve kilo persentil degerleri arasinda anlaml
fark bulundu. Hastalara uygulanan barsak fonksiyon anketi ortalama puani 19,05 idi.

Sonuclar: Calismamizda, TERP ameliyatinin tiim HH yas gruplar i¢in etkili ve
giivenilir bir yontem oldugu goriildii. TERP ameliyatinin hastalara kolay uygulanabilir,
komplikasyonlarinin az, kozmetik sonug¢larinin oldukea iyi, cerrahi sonrasi ise normale
yakin barsak hareketleri ve sfinkter fonksiyonlarinin oldugu goriildi. TERP
ameliyatinin bu avantajlartyla, HH i¢in olduk¢a onemli bir ameliyat teknigi oldugu
kanisina varildi.

Anahtar Kelimeler: Hirschsprung hastaligi, Inkontinans, Kabizlik, Pull
through.



IV. ABSTRACT

EVALUATION OF LONG TERM RESULTS OF PATIENTS WHO
UNDERWENT TRANSANAL ENDORECTAL PULL THROUGH SURGERY
FOR HIRSCHSPRUNG DISEASE

Dr. Bayram BURULDAY
Recidency thesis, Department of Pediatric Surgery
Supervisor: Prof. Dr. Biilent Hayri OZKUTAN
June - 2020, 69 pages

Introduction and Aim: The most preferred surgical method in the treatment of
Hirschsprung’s disease (HH) in recent years is the transanal endorectal pull through
(TERP) operation. In our study, it was aimed to evaluate the long term follow up results
of patients after surgery, and to analyze the data obtained in the light of the literature in
patients who were operated with the TERP method.

Material and Method: The files of patients who had TERP between 2009 and
2019 at Gaziantep University Faculty of Medicine, Department of Pediatric Surgery and
who were 3 years or older after surgery were reviewed. Preoperative patient information
was analyzed retrospectively. The patients were invited to the outpatient clinic for the
evaluation of bowel functions, continence conditions and quality of life in the
postoperative period. The information of patients who could not come to control was
obtained by contacting their relatives over the phone. Patients were asked questionnaire
questions prepared.

Results: 46 of the patients were boys and 8 were girls. The average age of
diagnosis was 26,4 months and the average age of surgery was 35,5 months. The mean
operation time was 140 minutes, and the aganglionic segment length was 21,5 cm on
average. In the early postoperative period, anastomotic stricture was observed in 3
(5,5%) patients, and enterocolitis in 2 (3,7%) patients. Constipation was observed in 13
(24%) and soiling in 7 (13%) of the patients whose long term results were evaluated.
Partial fecal incontinence was observed in 2 (3,7%) patients. Statistically, a significant
difference was found between the height and weight percentile values of patients before
and after surgery. The mean score of the bowel function questionnaire applied to the
patients was 19,05.

Conclusion: In our study, it was seen that TERP surgery was an effective and
reliable method for all HH age groups. It was observed that TERP surgery can be
applied to patients easily, complications are low, cosmetic results are good, and post
surgery bowel movements and sphincter functions are near to normal. With these
advantages of TERP surgery, it was concluded that it is a very important surgical
technique for HH.

Keywords: Hirschsprung disease, Constipation, Incontinence, Pull through.
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1.GIRIS VE AMAC

Hirschsprung hastaligi (HH), intrauterin dénemde sindirim kanalinin distalinde
noral krest hiicrelerin gd¢ilinii tamamlayamamasi sonucu, yenidogan veya cocukluk
donemlerinde barsak tikanikligi ve kabizlik bulgulari ile kendini gosteren, tedavi
edilmedigi takdirde Oliimciil komplikasyonlar1 olabilen bir hastaliktir. Bu hastaligin
sonucu olarak aganglionik barsak segmenti gevseyemez ve sindirim sisteminde
fonksiyonel bir tikaniklik olusur (1-4). HH’li hastalarin yaklagik %80’inde rektosigmoid
kolon etkilenmistir. Kisa segment Hirschsprung hastaliginda aganglionik segment, anal
kanal ve alt rektum ile sinirhidir. Cok kisa segment Hirschsprung hastaligi ise internal
anal sfinkter akalazyasi olarak tamimlanir. %15-20 oranlarinda goriilen aganglionik
segmentin sigmoid kolonun proksimaline kadar uzamasi, uzun segment HH olarak
adlandirilir. Hastalarin yaklasik %5’inde ise tiim kolon etkilenir. Bu varyasyon ise total
kolonik aganglionozis olarak adlandirilir. Cok nadir olarak da ince barsak tutulumu
olabilir (5,6).

HH ic¢in en tipik ve en erken belirti, dogumu takiben miad bebeklerde ilk 24 saat,
prematiir yenidoganlarda ise ilk 48 saat gegcmesine ragmen spontan mekonyum ¢ikisinin
izlenmemesidir. Hastalarin %75-80’1 klasik distal barsak tikaniklig1 tablosu ile
yenidogan doneminde tani alir (7-11). HH’ de kesin tani, etkilenen kolonda enterik
ganglion hiicrelerinin komplet yoklugunun gosterilmesi ile konur. Bu nedenle HH’de
rektal biyopsi altin standart olarak kabul goriir. Rektal biyopsi, tam kat rektal biyopsi
veya rektal aspirasyon biyopsisi olarak iki farkli yontemle alinabilir (12).

Transanal endorektal pull through (TERP) ameliyati, HH’de uygulunmakta olan
diizeltici bir ameliyat yontemidir. TERP yontemi, HH’de uygulanan diger ameliyat
tekniklerine gore daha yeni bir yontem oldugundan bu ameliyatin uzun dénem etkileri,
klinik ve fonksiyonel sonuglar1 hakkinda elimizde yeteri kadar veri bulunmamaktadir.
HH’de TERP yonteminin yenidogan ve cocukluk dénemlerinde uygulanabilmesi,

abdominal cilt insizyonunun olmamasi, laparotomi komplikasyonlarinin goriilmemesi,



ameliyat ve yatis slirelerinin kisa olmasi gibi avantajlar1 nedeniyle bir¢ok merkez
tarafindan tercih edilen bir ameliyat teknigi haline gelmistir (13-18). HH olan olgularin
bazilarinda TERP sonras1 kabizlik ve enterokolit ataklar1 gibi ameliyat dncesi sikayetler
devam edebilmektedir. Ancak bu sikayetlerin disinda bazi1 hastalarda goriilen fekal
inkontinans, HH’ye bagli cerrahi sonras1 goriilebilen ve yasam kalitesini olumsuz yonde
etkileyen en 6nemli sorundur. TERP yontemi ile opere olan hastalarda uzun dénemde
fekal inkontinansin goriiliip goriilmedigi, gecirilen cerrahi operasyonunun barsak
motilitesi lizerine olan etkileri ve de HH’nin ge¢ donem takip sonuglari tam anlamiyla
bilinmemektedir. Fekal inkontinans oranlar1 farkli c¢alismalarda %0-74 oraninda
bildirilmistir (19-23).

Literatiirde HH’de TERP ameliyatinin uzun dénem sonuclarini degerlendiren genis
serili ¢aligmalar bulunmamaktadir. Bu klinik ¢alismada, HH’de TERP ile diizeltici
ameliyat1 yapilan olgularda ameliyat sonrasi hastalarin uzun dénem takip sonuglarinin
degerlendirilmesi ve elde edilen wverilerin literatiir 1s18inda analiz edilmesi

amagclanmustir.



2.GENEL BiLGILER

2.1. Tarihce

Tip literatiiriindeki HH ile ilgili ilk kayit, 1691 yilinda Hollandali anatomist
Frederick Ruysch’un bir otopsi ¢alismasi sonucu ilk defa megakolonu tariflemesidir
(24). Daha sonra hastalik klinik agidan ilk kez 1886 yilinda Kopenhag’li ¢ocuk hekimi
olan Harold Hirschsprung tarafindan Berlin’de diizenlenen bir toplantida hastaligin bir
komplikasyonu olan enterokolit sonucu 6len 7 ve 11 aylik iki hastayr sunmasi,
hastaligin klinik ve anatomik 6zelliklerini tanimlamis olup tip diinyasinda bu hastaligin
“Hirschsprung hastalig1” olarak bilinmesini saglamistir (25). Spastik distal kolon
kurami 1900 yilinda ilk defa Fenwick tarafindan one siiriilmiis ve 1901 yilinda kalin
barsagin distal kisminda ganglion hiicrelerinin olmadig: Tittel tarafindan belgelenmistir
(3,4). 1946 yilinda Ehrenpreis (26) tarafindan yapilan ¢alismada proksimal kolondaki
geniglemenin distal kolondaki fonksiyonel tikaniklik nedeniyle oldugu, 1948 yilinda
Kernohan ve Whitehouse tarafindan yapilan arastirmada myenterik pleksusta ganglion
hiicrelerinin bulunmamasi ispatlaninca HH etyolojisi netlige kavusmustur (3,4). HH’ye
yonelik ilk ameliyat 1948 yilinda Swenson ve Bill tarafindan yapilmistir. Swenson’un
HH i¢in 3 asamali definitif cerrahi yontemini tanimlamasindan sonraki gecen zamanda,
hastaligin daha erken donemde taninmaya baslanmasi ve gelisen teknoloji sayesinde,
tek asamali cerrahi tekniklerinin tanimlanmasina kaynak olusturmustur (27). 1980’1
yillardan sonra, kiigiik cocuklar1 ve yenidoganlar1 da kapsayacak sekilde, tek asamali
cerrahi yOntemlerin giivenilir, basarili ve maliyet olarak ucuz teknikler oldugu,
literatlirdeki hakim olarak kabul edilen goriis haline gelmistir (28,29). Doksanli yillarda
gelistirilen laparoskopik yontemlerle birlikte daha az invaziv olan ve hastanede yatig
stiresini kisaltip, morbidite oranlarini ciddi oranda diisliren cerrahi yontemler HH icin

tanimlanip kullanilmaya baslanmistir (30-33).



2.2. Embriyoloji

HH’nin etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, hastaligin norojenik onciil
hiicrelerin gastrointestinal sistemin distaline gé¢ edememesi sonucu olustugunu ileri
siiren geleneksel hipotez gegerliligini hala korumaktadir (34). Noral krestle ilgili
sorunlardan koken alan hastaliklar, ¢esitlilik gostermekte ve degisken klinik tablolara
neden olmaktadirlar. Noral krestden kaynaklanan dokularin anomalilerine bagl gelisen
hastaliklar norokristopatiler olarak tanimlanirlar (3). Baz1 norokristopatiler Tablo 1°de
simiflandirilmigtir. HH basit bir norokristopati olarak tanimlanmaktadir (3). Distal
barsagin hem vagal hem de sakral krestten gelen hiicreler icerdigi asikardir. Fakat sakral
krest hiicreleri, vagus kokenli hiicrelerin barsak duvarinda kolonize olmadan matiir hale

gelemedigi bilinmektedir (35).

Tablo 1. Norokristopatilerin siniflandirilmasi

Basit Norokristopatiler Karmasik Norokristopatiler
Non-neoplastik Neoplastik * Nérofibromatozis
e  Multiple endokrin neoplazi
e Hirschsprung hastaligi e Noroblastom . . .
tip 1, Tip 2A, Tip 2B
e Albinizm e Feokromositoma o .
e  Norokiitanéz melanozis
e Mandibulofasiyal e  Mediiller troid . .
e Ailesel noroblastom+HH
distozis karsinomu o
e Haddad sendromu (Konjenital
e Otosephali e Non kromaffin . .
santral hipoventilasyon+HH)
e Konjenital santral aragangliyoma
. paragangity e Shah-Waardenburg sendromu
hipoventilasyon e Karsinoid tiimdrler
(Waadenburg sendromu+HH)
sendromu

Kolonun distal yaris1 hem vagus yolu ile gelen hem de sakral parasempatik
sistemden gelen ekstramural sinir liflerince iki kere uyarilmaktadir. Noroblast hiicreler
0zofagusa 5. veya 6. haftalarda, mide ve duodenuma 7. haftada varmaktadir. 10. haftada
Oon barsak ve orta barsak innervasyonunu tamamlamis olup ndrojenik hiicreler bu
kisimlarda ganglionlar olusturmaya baslamistir. Rektum hari¢ gastrointestinal kanalin
innervasyonu 11. haftada tamamlanir. Norojenik hiicreler distal rektuma 12. haftada
ulagirlar (34). Sinir hiicreleri barsak katmanlarina, barsak visseral bir organ haline

geldikten sonra girer ve derin tabakalara dogru inerek barsagin intrinsik otonom sinir




sistemini olusturan ganglion hiicrelerini meydana getirirler. Sinir hiicrelerinin
farklilagsmas1 barsak duvarma yerlestikten sonra da siirer. Gelisimini tamamlayan
enterik sinir hiicreleri katekolamin agiga c¢ikarmazlar, sadece ndron spesifik enolaza
kars1 immiin reaksiyon verirler. Barsaga ulasan ganglion hiicreleri dnce myenterik
yerlesimli Auerbach pleksusunu olustururlar, daha sonra submukozal pleksusu
olusturmak {izere farklilasirlar. Noral krest hiicrelerine go¢ sirasinda; laminin
(hyaluronik asit), kollagen tip 4 ve fibronektin gibi ekstraseliiler matriks
glikoproteinlerinin onciiliik ettigi gosterilmistir (36). Matriks proteini olan laminine
karst noral krest hiicrelerinde bir reseptoriin  oldugu tanimlanmistir. Yapilan
caligmalarda aganglionik segmentte yiiksek diizeyde laminin oldugu bulunmustur. Bu
nedenle bolgede fazla miktarda laminin veya lamininle birlikte diger matriks
proteinlerinin ~ bulunmasi;  sinir  hiicrelerinin ~ migrasyonunun  engellendigini

dogrulamaktadir (35).

2.2.1. HH ile iliskili Sendromlar

HH’de en az 12 genetik mutasyon saptanmistir (37). En cok etkilenen baskin gen,
RET proto-onkogenidir ve bu gendeki mutasyonlar fonksiyon kaybina yol agar.
RET’teki kodlama dizisi mutasyonlari, tim ailesel vakalarin yaklasik yarisinda ve
sporadik vakalarin yaklasik {i¢te birinde tanimlanmaktadir. Bir ¢calismada, total kolonik
agangliyonozis hastalarinin %82’sinde RET varyasyonlar1 tespit edilirken, bu
varyasyonlar kisa segment Hirschsprung hastaligi olanlarda %33 olarak tespit edilmistir
(38,39). HH, ozellikle Down sendromu basta olmak {izere kromozom anomalileri ve

birkag¢ farkli monogenik sendrom ile iligkilidir.

e Trizomi 21 (Down sendromu): HH’li bireylerin %2-16’sinda mevcuttur (40).

e Konjenital santral hipoventilasyon sendromu: Konjenital santral hipoventilasyon
sendromu ve HH birlikteligi Haddad sendromu olarak bilinir.

e Ailesel disotonomi: Ayni zamanda kalitsal duyusal ve otonom ndropati tip 3
veya Riley-Day sendromu olarak da bilinir.

e Mowat-Wilson sendromu: Sendromlu bireylerin yaklasik %50’si Hirschsprung

hastasidir. Diger klinik yansimalari; belirgin yiiz sekli, orta dereceden ileri



seviyeye kadar degiskenlik goOsteren mental retardasyon, genitoliriner sistem
anomalileri ve kardiyak anomalilerdir (41,42).

e Multipl endokrin neoplazi tip 2 (MEN 2)

e Bardet-Biedl sendromu

e Waardenburg sendromu: Otozomal dominant gegisli bir pigment bozuklugudur;
Waardenburg sendromu tip 4’{in neredeyse tamaminda HH goriliir. Bu duruma
Shah-Waardenburg sendromu da denir (3).

e Smith-Lemli-Opitz sendromu (43)

2.3. Anorektal Bolge Anatomisi

Anal kanal, gastrointestinal sindirim sisteminin son segmenti olup yaklasik olarak
2-4 cm uzunlugundadir. Rektumun levator ani kasimi delerek gectigi nokta olan
puborektal halkadan baslayip aniiste son bulur. Rektum, pelvis tabanindan gecerek 90
derecelik keskin bir agiyla anilise dogru uzanim gosterir. Anorektal bileske koksiks
ucunun asagisinda ve yaklasik 1-2 cm 6n tarafinda yer alir. Rektumun iist tigte ikilik
kismi peritonla kaphdir, alt {licte birlik kismi ise peritonla kapli degildir. Periton,
erkeklerde rektumdan mesaneye atlayarak excavatio rectovesicalis, kadinlarda ise vajen
arka duvarini ve uterusu atlayarak excavatio rectouterine adli periton ¢ikmazlarini
meydana getirir. Anal kanal tanimlamalarinda anatomik ve cerrahi anal kanal olmak
tizere iki farkli tanim kullanilmaktadir. Anatomik anal kanal, anal kap1 (anal verge) ile
linea dentata arasinda kalan kisimdir. Cerrahi anal kanal ise, anal verge ile morgagni

kolonlarinin proksimali arasinda kalan 3-4 cm’lik boliimdiir (44) (Sekil 1).



Rectum

Anal Columns
of Morgagni

Pectinate or
Dentate Line

Internal
Sphincter Muscle

Anal Crypt

-

5 Anal Gland
B Eﬁ

2158

Ligw ﬂ'ﬁ
olece -

-} << é 4

Sweat Glands and
Hairs in Perianal Skin

Sphincter Muscle

Sekil 1. Anal kanalin cerrahi ve anatomik sinirlar

Rektum, arka kisimda 3. 4. 5. sakral vertebralar, koksiks, a. rektalis superior, m.
priformis, m. coccygeus, m. levator ani, pleksus sakralis ve turunkus sempatikus ile
komsuluk yapar. On kisimda rektumun komsuluklar1 kadilarda ve erkeklerde farklilik
gosterir. Erkeklerde rektumun 6n yiizeyi, mesane fundusu ve seminal vezikiiliin st
boliimiinden excavatio rectovesicalis ile ayrilmistir. Rektumun periton kivriminin
altindaki kismi ise, mesane ve seminal vezikiilin alt bolimleri, duktus deferensler,
ireterlerin terminal pargalar1 ve prostat ile komsuluk yapar. Kadinlarda, periton
kivriminin iistiinde uterus, vajenin iist parcast ve excavatio rectouterine rektumun
oniinde yer alirken, periton kivriminin altinda rektum 6nde vajenin alt boliimii ile

dogrudan komsuluk halindedir (44).

2.3.1. Pelvik Taban ve Anal Sfinkter Anatomisi

Pelvik taban, m. puborectalis, m. pubokoksigeus ve m. ileokoksigeus kaslarindan

olusan m. levator ani kas grubu tarafindan olusturulur (45). M. levator ani kas grubunun



bir elemani olan m. puborektalis, rektumun arkasindan dolanarak onu askiya alir.
Iginden rektumun gectigi halka seklinde bir yapir olusturan puborektal kas, anatomik
olarak eksternal anal sfinkter (EAS) ile iligkilidir ve kontinansi saglamada en 6nemli
kas yapisidir. M. puborektalis’in derin lifleri fonksiyonel agidan EAS ile birlesir ve bu
birliktelige ¢izgili kas kompleksi ad1 verilir (33,45).

EAS ve internal anal sfinkter (IAS) ayr1 olarak tanimlansalar da birbirleriyle iliskili
ve uyumlu hareket ederler. Aniisii tam sarmamasina ragmen m. puborektalis, li¢iincii bir

sfinkter olarak kabul edilir (5) (Sekil 2).

Sekil 2. Levator ani kas grubu

2.3.2. internal Anal Sfinkter

Rektum diiz kaslarmin asagiya dogru uzanip kalinlasan sirkiiler lifleri, linea
pektinealis’in 8-12 mm distalinde palpe edilebilen bir hat ile sonlanarak [AS’1
olusturmaktadir. IAS, diiz kaslar gibi daima maksimum kontraksiyon durumundadir ve
istemsiz gaz gaita ¢ikisini engelleyen bir bariyer gorevi goriir. Anal tonustan istirahat
halinde %350-85’inden IAS, %20-30’undan EAS, %]15’inden ise genisleyebilen anal
yastikgiklar sorumludur. IAS’1 sempatik uyarilar kasarken, parasempatik uyarilar

gevsetir (44).



2.3.3. Eksternal Anal Sfinkter

M. iliokoksigeus, m. iskiokoksigeus, m. pubokoksigeus, m. puborektalis, derin ve
yiizeyel eksternal sfinkter kaslari, aniisiin 6niinde ve arkasinda birlesen parasagital kas
lifleri ile birlikte EAS’1 olusturur (44). Rektumun c¢evresinden perine cildine dogru
uzanan bu istemli kas yapilar1 defekasyon kontroliinden sorumludur. M. levator ani’nin
ist kismindan ¢ikan kas lifleri rektuma paralel olarak uzanarak, parasagital liflerle dik
olarak karsilasir. Huni seklindeki olusumun st kismi m. levator ani, orta kismindaki
vertikal lifler kas kompleksi, alt kismi1 ise EAS adin1 alir. EAS uyku esnasinda bile tonik
durumda kasilidir (33). Elektro stimiilator ile uyar1 verildiginde m. levator ani rektumu

one, kas kompleksi aniisii yukar1 dogru cekerken, parasagital lifler kasilarak aniisii

kapatir (46).

2.3.4. Anorektal Bolgenin Damarlari ve Sinirleri

2.3.4.1. Arterleri

A. rektalis superior: Inferior mezenterik arterden ¢ikarak sigmoid kolon mezosu
icinden rektumun {ist kismina ulasir, sag ve sol olmak iizere iki dala ayrilarak kii¢iik
dallar halinde rektuma girer.

A. rektalis media: Internal iliak arterin yan dalidir ve rektumun alt 1/3’liik kismu ile
anal kanalin iist kistmlarini besler.

A. rektalis inferior: Internal pudental arterin dalidir ve iskiorektal fossay1 gecerek
anal sfinkterlere ulasir. Anal valvlerin altinda kalan kismi, sfinkterleri ve bu bdlge
derisini besler.

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

olumsuz etkilenmez (47).
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2.3.4.2. Venleri

Submukozada zengin bir ag yapan venler, rektum duvarmi gegerek rektum
cevresinde rektal vendz pleksusu olusturur. Superior hemoroidal ven inferior
mezenterik ven aracilifiyla portal sisteme dokiilir. Median ve inferior hemoroidal ven
ise internal iliak ven aracilifiyla sistemik dolasima dokiiliir. Bu, anal kanal ¢evresindeki
dogal bir porto-sistemik santtir. Pleksus venozus rektalis interna her iki yone de drene
olur. Bu pleksusun iist boliimii superior rektal (hemoroidal) vene, asagisinda kalan
boliimii ise inferior rektal (hemoroidal) vene drene olur. Median rektal ven genellikle
ampulla rekti ¢evresindeki kaslarm vendz kanini drene eder. Ust hemoroidal pleksus
anal kanalin dentat cizgi iizerindeki boliimiinde submukozadadir. Dis hemoroidal
pleksus ise anal kanalin dentat ¢izgi altinda kalan béliimiinde ve cilt altinda yerlesir. Iki
pleksus arasinda baglanti vardir ve i¢ pleksustaki genislemeler i¢ hemoroidleri, dis

pleksustaki genislemeler ise dis hemoroidleri olusturur (47).

2.3.4.3. Lenfatik Drenaji

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

bezlerine olur (47).

2.3.4.4. innervasyonu

N. splanchnicus ve n. hypogastricus rektum duvarinin alt kesimlerini innerve eder.
Bu iki sinir birlikte rektal pleksusu olusturur ve endopelvik fasya ile ¢evrelenmis olan
rektumun alt kesiminde anterolateral yiizde bulunur (48). IAS’1n innervasyonu pelvik n.
splanchnicus, EAS’1n innervasyonu ise n. pudentalis interna ve dordiincii sakral sinirin
perineal dali ile saglanir. N. splanchnicus ve n. hypogastricus alt rektal duvari innerve

ederler. M. levator ani, liclincli ve dordiincii sakral sinirlerin kontrolii altindadir. N.
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pudentusun inferior dallar a. rektalis inferioru takip eder ve perianal bdlgenin duyusal

innervasyonunu saglar (5,48).

2.4. Patofizyoloji

Gaitanin rektuma dogru hareketini saglayan peristaltik dalgalar distal kolondaki
intraluminal basincin yeterince artmasi ile baslar. Rektumun dolgunluk hissinin
olugsmast ve akabinde rektumun genislemesiyle beraber gerilmeye duyarl
baroreseptorlerce levator ani kasi uyarilarak, rektoanal inhibitor ve rektoanal kontraktil
refleksler harekete geger. Gaitanin anal kanalin proksimal kismina gec¢isinin algilanmasi
sonrasinda, sosyal durum ortami uygun ise defekasyon islemi baslatilir. Abdominal ve
diyafragma kaslarmin kontraksiyonu ile batin i¢i basing artirilirken m. puborektalis
gevsemeye baglar. Asagiya dogru yer degistiren pelvik taban kaslariyla birlikte
anorektal aci1 diizlesir, anal kanalin boyu kisalir ve gaitanin distale gegmesine izin
verilmis olunur. Rektal sirkiiler kas kasilmalarmin olusumu, karin i¢i basincin en tist
diizeye gelmesi ile eksternal anal kanal basinci yenilir ve defekasyon gergeklesir.
Defekasyon sonrasinda IAS, EAS ve m. puborektalis tonik aktivitelerine geri donerler
(48,49).

HH’deki esas neden enterik sinir sisteminin diiz kaslari uyaran ve inhibe eden
mekanizmalar arasindaki koordinasyon bozuklugu sonucu senkron kasilmalarin
gergeklestirilememesidir. Ganglion hiicrelerinin  bulunmamasi, aganglionik barsak
segmentinin ekstrensik, kolinerjik ve adrenerjik sinir liflerinin normalin 2-3 kat1 kadar
fazla innervasyonu ile sonuglanir. Aganglionik barsak diiz kasimin siirekli kasili
kalmasina ve distal barsagin spastisitesine kolinerjik innervasyondaki artis neden
olmaktadir (3,4,50). Aganglionik distal barsaktaki motilite kaybi sonucu olusan
fonkisyonel tikaniklik, HH’nin klinik semptomlarindan sorumludur. HH’de ganglionik
segmentteki diiz kas liflerindeki motiliteyi elektrofizyolojik caligmalar gdosterirken,
agangliyonik barsak segmentindeki diiz kas liflerinin elektriksel olarak inaktif
oldugunuda ortaya c¢ikarmistir. Sonug olarak HH’de izlenen distal barsak peristaltizm
bozuklugunun norojenik mekanizmalarin haricinde miyojenik mekanizmalara da bagl

olabilecegini diisiindiirmektedir (50).
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Barsak diiz kasinda yerlesik pacemaker hiicreler, Cajal’in intertisyel hiicreleridir.
Barsaktaki yavag dalga hareketlerinin olusmasindan bu mezenkimal kaynakli hiicreler
sorumludur. Diiz kas ve enterik sinir sistemi arasindaki iletisimi saglama yetenegine
sahiptirler. C-kit antikorlar1 ile ayr1 boyanan iki farkl: tip hiicre bulunmaktadir (3,4,51).
Myenterik pleksus hiicreleri arasinda yogun bir ag olusturan tip I hiicreler myenterik
pleksusta yer alirlar. Tip 2 hiicreler ise bipolar hiicreler olup barsagin sirkiiler ve
longitudinal kas tabakalarinda yer alirlar. Sinir lifleri ile siki birliktelik gdsterip, enterik
sinir sistemi uyarilarint diiz kas hiicrelerine aktarirlar. Her iki tip hiicrenin de
aganglionik barsak segmentinde yetersiz olarak bulundugu tespit edilmistir (51).
Bundan 6tiirii HH’de goriilen bozulmus motiliteden pacemaker uyar1 olusumu, dagilimi

ve diizenlenmesi ile ilgili yetersizliklerin de neden olabilecegi diisiiniilmektedir.

2.5. Epidemiyoloji

HH yaklasik olarak 4500-5000 canli dogumda 1 izlenir ve erkeklerde kizlara oranla
3-4 kat daha fazla goriiliir. Ancak total kolonik agangliyonozis hastalarinda erkek/kiz
oran1 hemen hemen esittir (52,53). Goriilme siklig1 etnik gruplara gore degiskenlik
gosterebilir. HH nin ¢ogu sporadik goriiliirken, rektosigmoid HH’ nin %15°1 ve total
kolonik aganglionozisin %50’si aileseldir. Aganglioik segment ne kadar uzunsa
hastaligin genetik yolla aktarilma ihtimali o kadar yiiksektir. Bu nedenle uzun segment
HH’nin otozomal dominant, kisa segment HH’nin ise otozomal resesif aktarildigi

diistintilmektedir (5,54).

2.6. Hirschsprung Hastahiginda Klinik ve Tam

HH olan hastalarin ¢ogu yenidogan doneminde veya bir yasindan 6nce tani alirlar.
HH’li hastalar i¢in 1950’lerden 1970°1i yillara kadar ortalama tani alma yas1 2-3 iken,
1970’1 yillardan sonra bu siire 3—6 ay seviyesine kadar inmistir (10). Hastalarin
yaklagik %70-80’1 abdominal distansiyon, safrali kusma ve mekonyum ¢ikaramama ile
karakterize klasik distal barsak tikanikligi tablosu ile yenidogan déneminde tani alir.
Daha kii¢iik bir hasta grubu ise yenidogan doneminden sonra ve hatta erigkin yaslarda

tani alir (7,11).



13

Herhangi bir nedene bagl alt sindirim sistemi tikanikliklarindan farksiz olarak,
yenidogan donemindeki semptomlar; abdominal distansiyon, safrali kusma ve
mekonyum c¢ikaramamadir. HH i¢in en tipik ve en erken belirti mekonyumun geg
cikarilmasidir. Miadinda dogan bebeklerin %95’ mekonyumu ilk 24 saat icinde
cikarirken, geri kalanlar1 da 48 saat bitmeden ¢ikarir (55). Mekonyum g¢ikis siiresinin 48
saati asmas1 HH lehine 6nemli bir bulgudur.

Hastalarin yalnizca %I10-20 kadari, bir yasindan sonra kabizlik ve enterokolit
ataklar1 sikayetleriyle doktora bagvururlar. Yenidogan doneminden sonra tani alan
hastalarin anamnezleri incelendiginde, bu hastalarin ¢ogunun mekonyumunu normalden
daha uzun bir siirede veya sadece miidahale ile c¢ikarmis olduklari anlasilir (10).
Yenidogan doneminde kabizlik sikayeti olan hastalarin arastirilmasi Onerilir. Sivi-
elektrolit bozukluklari, hipotiroidizm, sepsis, adrenal bozukluk, maternal diyabet,
annenin gebelik boyunca kullanmis oldugu ilaglar, kiiciik sol kolon sendromu,
mekonyum tika¢ sendromu, anal fissiir veya anal stenoz, anterior ektopik yerlesimli
aniise baglh kabizlik, anal sfinkter akalazyasi, hiperganglionozisle karakterize MEN I1B
sendromu gibi ayirici tani icinde yer alan hastaliklara yonelik c¢aligmalar da
yapilmalidir. Geg¢ tan1 almis ¢ocuklardaki aganglionik megakolon bulgulari, psikolojik
veya aligkanliga bagli olusan kabizlik muayene bulgulariyla benzerlik gosterir (56).
Kabizlik sorunu, dogumdan hemen sonra veya c¢ok kisa bir siire sonra baglamigsa HH
olasilig1 daha yiiksektir. HH’de ¢ocuk, kabizlik yasayan ¢ocuktan farkli olarak kronik
hasta izlenimi verir. Genel olarak hastada gelisme geriligi izlenir, karin distandii
goriiniimde, hipoproteinemiye bagl periferal 6demi ve zayif ekstremiteleri vardir (57).
Kabizlikta ise, anal sfinkter gaz c¢ikisina izin verdiginden dolay1r abdominal distansiyon
sik rastlanan bir bulgu degildir. Yenidogan doneminde intestinal tikaniklik klinigi
olusturan tiim fonksiyonel ve mekanik sebepler ayirici tanida akla getirilmelidir.
Mekanik obstriiksiyon sebeplerinden olan intestinal atrezilerde, rektal uyar1 ve
lavmanlarla mekonyum ¢ikist olmadigi gibi ¢ekilen kolon filminde kullanilmamis kolon
ya da mikrokolon goriiniimii izlenir. Cekilen ayakta direkt batin grafisinde (ADBGQG)
kullanilmamig barsak segmentinin daha proksimalinde tikanikligi diisiindiiren genis
tabanli hava siv1 seviyeleri izlenir. HH’de ¢ekilen ADBG’de kolon diizeyinde hava sivi

seviyeleri, 6zellikle de pelvis girisinde genis tabanli seviyeler dikkati ¢eker.
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Mekonyum ileus tablosuda yenidogan déneminde HH ile karistirilabilir. Cekilen
ADBG’de sag alt kadranda buzlu cam goriinlimii izlenir. Cogunlukla hava-sivi
seviyeleri goriilmez. Ince barsaklarda dilatasyon ve kolon grafisinde kullanilmamis
kolon izlenimi ve bazen goriintiilenebilirse terminal ileumda mekonyum tikaclarina ait
dolma defektleri dikkati ¢eker. HH’yi hem mekonyum ileusundan hem de distal ileal
atrezilerden ayirt etmek oldukca giictiir.

Daha c¢ok prematiire yenidoganlarda goriilen mekonyum tika¢ sendromu, kolon
seviyesindeki mekonyum tikaci nedeniyle distal intestinal tikaniklik bulgularina yol
acar. Cekilen kolon grafisi hem tan1 koydurucu hem de tedavi edici oOzelliktedir.
Cogunlukla grafi ¢ekilme esnasinda mekonyum tikaci atilir ve tikamiklik bulgulari
kaybolur. Daha ¢ok diyabetik anne bebeklerinde goriilen kiigiik sol kolon sendromu,
kolon filminde hemen hemen splenik fleksuraya kadar kolonun ince kalibrasyonda
oldugu, splenik fleksuradan sonra ise normal ¢apta oldugu bir durumdur. Genellikle
yapilan lavmanlarla hipoplastik olan kolon ¢ap1 genisler ve ek tedaviye gerek duyulmaz
(5).

HH’den siiphelenilen tiim hastalarda aniis muayenesi ya serce parmak ile ya da
kiigiik capli bir anal dilatatorle gergeklestirilmelidir. Muayene esnasinda patlayici
bicimde gaz ¢ikis1 olmasi, HH de goriilen IAS’1n yeteri kadar gevseyememesi sonucu
goriiliir ve bu duruma Hirschsprung hastalig: ile iliskili enterokolit (HIEK) tablosuda
eslik eder. Kusma, karin distansiyonu, ates yiiksekligi olan yenidoganlar acilen HIEK
yoniinden arastirilmalidirlar. Yenidoganda HH tanisinda gecikilmedigi siirece nadiren
HIEK tablosu gdzlenir. Muayene sirasinda ADBG mutlaka olmalidir. ADBG’de dilate
barsak segmentleri ve icinde hava-siv1 seviyeleri HIEK tablosunu diisiindiiriir (Sekil 3).
HIEK siiphesi olan durumlarda barsak perforasyonu gelisebileceginden dolay1 kontrastlt

grafi kontrendikedir.
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Sekil 3. Hirschsprung ile iliskili enterokolit olan hastanin ADBG’sinde genis tabanli
hava s1v1 seviyeleri

HIEK’li hastalar; sivi replasmani, intravendz antibiyoterapi ile rektal irrigasyona
ihtiya¢ duyarlar ve nadir de olsa bu hastalara acil kolostomi yapilmas1 gerekebilir (58).

HH goriilen yenidogan hastalarinda c¢ekilecek ADBG’de, distal intestinal
obstriiksiyon bulgular1 izlenir. Bazen, hava-sivi seviyeleri olmadan sadece genislemis
barsak segmentleri izlenebilir. Cekilen ADBG’de, genislemis barsak segmentlerinin
ince barsaklar veya kolona ait oldugunun sdylenmesi zordur. Yukarida geniglemis
barsak segmentlerinin varligina karsilik rektum bolgesinde gaz golgesi izlenmemesi HH
lehine bir bulgudur. HH nin yenidogan donemindeki ilk belirtisi barsak perforasyonu ve
buna bagli olarak ADBG’de serbest hava goriilmesi olabilir. Genellikle perforasyon
¢cekum veya apendikstedir. Bundan dolayi, yenidogan doneminde karsilasilan spontan
ince veya kalin barsak perforasyonlarinda, HH olasiliginin dikkate alinmas1 gerekir.

HH tanis1 agisindan, kolon grafisi onemli bir goriintiileme yontemidir. Cekilen
kolon grafisi ile tani koyma orami cesitli calismalarda %76-92 arasinda oldugu

bildirilmistir (10,59) (Sekil 4).
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Sekil 4. HH’li hastanin kontrastli kolon grafisi

HH’de, tam kat rektal biyopsi altin standarttir. Skar olusumu, kanama ve genel
anestezi gereksinimi islemin sakincalar1 arasinda gosterilebilir. Tani, patolojik
incelemede myenterik yerlesimli Auerbach pleksusu ve submukozal Meissner
pleksusunda ganglion hiicrelerinin izlenmemesiyle konulur (Sekil 5). Rektal biyopsi ile
dogru tan1 koyma oran1 oldukea yiiksektir (%95-100) (3). Rektal biyopsinin dezavantaji
bazen ganglion hiicrelerinin degerlendirilebilmesi icin yeterli Olclide submukoza
icermeyen biyopsilerin alinmasidir. Bagka bir sorun ise biyopsilerin normalde ganglion
hiicresi igermeyen anal bolgeye yakin bir yerden alinmasidir. Dentat ¢izginin yaklagik 1
cm iizerine kadar olan alan, fizyolojik olarak aganglionik oldugundan dogru
degerlendirme icin biyopsilerin dentat ¢izginin yaklagik olarak 2 c¢cm proksimalinden

alinmasi Onerilir (5).
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Sekil 5. (a) Saglikli bir barsaktan alinan biyopside izlenen ganglion hiicreleri (ok ile
isaretli). (b) HH’li bir hastadan alinan ganglion hiicresinin olmadigin1 gosteren biyopsi
materyali

HH’nin tanisinda anorektal mamometri basing dl¢limlerinden de faydalanilabilir.
%85’lere varan oranda anorektal manometri ile dogru tan1 konuldugu, yapilan farklh
calismalarda gdsterilmistir (60). Rektum balonla sisirildikten sonra rektum ve anal kanal
icinden es zamanli basing Olglimleri yapilir. Manometrik inceleme ile rektal liimen
icerisinde genisletici bir etki olusturularak gevseme refleksinin varligi sorgulanir.
Hastalik izlenmeyen bir insanda, rektum duvarimin gerilmesi, internal sfinkterin
gevsemesine ve eksternal sfinkterde de istemli bir kasilmaya yol acar. HH’de,
rektumunun manometri balonuyla gerilmesi internal sfinkterin gevsemesine neden
olmaz, bu nedenle anal inhibitor yanit alinamaz (Sekil 6). Yanlis pozitif sonuglar %0-62
ve yanlis negatif sonuglar %0-24 olarak bildirilmistir. Heniiz 12 giiniinii doldurmamis
bebeklerde anorektal refleksin tam anlamiyla gelismedigi sdylenmektedir. Bu nedenle
heniiz 12 giinlinii doldurmamis yenidogan bebeklere manometrik inceleme yapilmasi

onerilmemektedir (61,62).
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Sekil 6. Manometrik ¢aligmada rektoanal inhbitor refleksin saglikli cocukta (a) ve de
HH’li hastadaki goriintiisii (b)

2.7. Hirschsprung Hastaliginda Tedavi

HH’nin kesin tedavi yOntemi cerrahidir. Amag, aganglionik barsak segmentini
rezeke edip, normal gangliyonik barsagi aniise anastomoz etmek, IAS fonksiyonunu
korumaktir. HH i¢in bir¢ok cerrahi teknik gelistirilmistir (63).

HH’de tedavi yaklasimlari, farkli segeneklere ve kisisel tercihlere gore degiskenlik
gosterir. Cerrahi olarak ilk basarili islemi, Swenson ve Bill yapmuslardir (27).

Gegmiste HH tanisi alan hastalara ilk yapilan girisim kolostomi uygulamasiydi.
Bunun sebebi hastalarin ¢ogunun gec tani almasi, diizeltici ameliyattan once asir1 dilate
olmus fonksiyon goren kalin barsagin bosaltilmasi ve barsak capinin kii¢iiltiilmesinin
gereklilik hali idi. Kolostomi varliginda gergeklestirilen anal anastomozlar sonrasinda;
darlik, sfinkter hasar1 ve kacak gibi komplikasyonlarin daha az oranda gelisecegine
inanilmakta idi. Belirli bir siire diizeltici ameliyat 6ncesi sag iist transvers kolostomi
yapilip, definitif ameliyatindan birka¢ ay sonra kapatilarak iic asamali diizeltici
ameliyatlar gerceklestirildi. Halen giiniimiizde az da olsa bazi1 merkezler bu yaklagimi
benimsemektedir.

Ilerleyen zamanlarda gegis zonunun hemen proksimalinden kolostomi yapilip

diizeltici ameliyat sirasinda kolostomiyi asagiya ¢cekme yontemi ile diizeltici ameliyatlar
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bazi merkezler tarafindan iki asamaya indirildi (5,27). HH i¢in giinlimiizde baslica dort

acik cerrahi yontem ve bunlarin modifikasyonlar1 uygulanmaktadir (6).

2.7.1. Swenson Ameliyati (Abdomino Perineal Pull Through)

Ameliyatin temel prensibi hem abdominal hem de perineal yaklasimla aganglionik
barsak segmentinin ¢ikarilmasi ve ganglionik barsak segmentinin bir miktar internal
sfinkterotomi de yapilmis olan anal kanala oblik sekilde anastomoz edilmesidir (5).

Ozellikle 6n bolgede gerceklestirilen diseksiyonlarda, mesane ve ejekiilator
mekanizmanin innervasyonu ameliyat sahasi icerisinde oldugundan, sinir yaralanmasi
goriilebilmektedir. Bu ameliyatin uzun donem takiplerinde goriilen en Onemli
komplikasyon; myektomi yapmay1 gerektirebilen ve %12-26 oraninda goriilen
enterokolit tablosudur. Yapilan rektal tusede bu hastalarda pis kokulu, figkirir tarzda
gaita goriiliir (27). Operasyondan sonra gaita inkontinansi, ndrojenik mesane ve

impotans gibi komplikasyonlar izlenebilmektedir (29,32).

2.7.2. Duhamel Ameliyati (Retrorektal Pull Through)

1956 yilinda ilk olarak Duhamel tarafindan Swenson ameliyatindaki asir1 pelvik
diseksiyonun zararlarindan korunmak icin Swenson ameliyati modifiye edilerek
yapilmistir (64). Bu ameliyatin temel prensibi IAS’1 koruma, sadece retrorektal boslugu
acma, akabinde gangliyonik kolonun retrorektal pull through islemi ve kolorektal
septumun ortadan kaldirilmasidir (65). Ameliyat sonrast erken donemde; anastamoz
kacagi, konstipasyon, diyare, fonksiyonel inkontinans, intestinal obstriiksiyon
goriilebilir. Duhamel ameliyatinin rektal pos olusturma yontemini modifiye eden

Martin-Altemeier, Martin-Caudill gibi teknik varyasyonlar1 vardir (29,66).

Duhamel-Martin Ameliyati: Yapilan Duhamel ameliyatindan sonra, kor sonlanan
rektal posta fekalom birikmesinden dolayi, iki barsak segmentinin ortak duvarmni
stappler yardimiyla ortadan kaldiran bir modifiye ameliyat teknigidir. Boylelikle esas
rektum, yeni rektumun On duvarimi olusturmaktadir. Anterior diseksiyon

yapilmadigindan, duyu fonksiyon kayb1 goriilmez. Fekal ve iiriner kontinansi saglayan
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sinirler korunmus olur (66). Duhamel-Martin modifikasyonu sonucu birakilan uzun
rektum ve sol kolon bdéliimii, hastada su ve elektrolit absorbsiyonu kolaylastirmig olur.
Fakat baz1 arastirmacilar bu teknikle uzun birakilan kolonun, ¢ocugun defekasyon
yapma yetisini bozdugunu ve islem sonrasi enterokolit goriilme sikligni artirdigini

belirtmektedir (65).

2.7.3. Soave Ameliyat1 (Endorektal Pull Through)

1960 yilinda Soave tarafindan tanimlanmistir. Rektal mukoza soyulup, rektum kas
tabakasi yerinde birakilir. Ganglionik kolon, mukozasi soyulmus ve posterior myotomi
yapilmis rektum kanalindan gecirilerek dylece birakilir. Yaklasik 2 hafta sonra distale
anastomoz edilerek aganglionik kolon segmenti ¢ikarilir. Bu ameliyat daha sonra Boley
tarafindan gelistirilerek tek seansta yapilir hale getirilmistir. Soave-Boley ameliyatinin
avantajlar1 arasinda, pelvik diseksiyon yapilmamasi ve bu nedenle pelvik bolgedeki
sinirlerin zedelenmemesidir. indirilen kolonun iizerinde aganglionik bir kas tabakasinin
bulunmasi buna bagli olarak konstipasyon ve anorektal stenoz insidansini artirir.

Enterokolit goriilme siklig1 diger ameliyat tekniklerine gore fazladir (65,66).

2.7.4. Transanal Endorektal Pull Through Ameliyati

Endorektal pull through ilk olarak 1952 yilinda Yansey, sonrasinda 1964’te Soave
tarafindan tanimlanmistir. Ameliyatin temelinde rektumun mukoza ve submukozasini
cikarmak ve gangliyonik barsagi agangliyonik miiskiiler kilif icerisinden aniise dogru
indirmektir. Bu ameliyat Boley tarafindan modifiye edilmistir. Aganglionik barsak
segmentinin miiskiiler kilift korunmus olup bu sayede 6nemli duyusal lifler ve internal
sfinkter hasarindan kag¢inilmis olunur. De la Torre ve ark. tarafindan 1998’de sadece
transanal yol kullanilarak TERP ameliyat1 yapilmistir (30).

Kolonu serbestlestirmek i¢in rektal yoldan zorluk ¢ekildigi takdirde, intraabdominal
kolon, laparoskopi yardimiyla serbestlestirilebilir. Mukozal diseksiyona dentat ¢izginin
0,5-1 cm proksimalinden baglanir. Submukozal diseksiyona peritoneal refleksiyonu
gecene kadar devam edilir, devaminda rektal kaf tabakasi sirkiiler olarak kesilip, rektum

ve sigmoid kolon tam tabaka olarak aniisten ayrilir. Bu sekilde yaklasik 25-30 cm (15-
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45 cm) kadar barsak rezeksiyonu yapilabilir. Intra operatif frozen 6rneklemesi yapilarak
gangliyon pozitif kisim dentat line’nin 1 cm proksimalinde sirkiiler olarak insize edilmis

rektal mukozaya tek tek anastomoz edilerek ameliyat sonlandirilir (30,66) (Sekil 7).
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Sekil 7. Transanal endorektal pull through ameliyati

Postoperatif komplikasyonlara 6rnek olarak; tekrarlayan kabizlik, enterokolit, kaf
apsesi, adeziv obstrilksiyon, anastomoz darligi, rektal prolapsus gosterilebilir.
Ameliyatin avantajlar1 arasinda; karinda kesi olmamasi, minimal intraabdominal
diseksiyon, erken postoperatif beslenme, hastanede yatis siiresinin kisa olmasi, diistik
maliyet, barsak yapisiklik oranmnin diisiik olmasi sayilabilir. HH’de aganglionik
segment %80 oraninda rektosigmoid kolon ile sinirlidir. Bu nedenle TERP ameliyati

HH’li hastalarin biiyiik ¢ogunluguna rahatlikla uygulanabilir (13,66).

2.8. Hirschsprung Hastaliginda Cerrahi Komplikasyonlar

Yapilan biitiin cerrahi yontemlerde basar1 orani genel olarak %90’ {izerindedir.

Ortaya c¢ikan komplikasyonlar biitlin cerrahi tekniklerde hemen hemen benzerdir. En sik

komplikasyonlar arasinda anastomoz kagagi (%7), anastomoz darlig1 (%15) ve yara yeri
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enfeksiyonu sayilabilir (%11) (3,5). Daha ziyade anastomoz hattindaki darliklar,
anastomoz kacaklarinin fibrozis ile iyilismesi sonucu ortaya c¢ikmaktadir (3). Geg
komplikasyonlar arasinda kronik kabizlik, enterokolit, soiling ve fekal inkontinans
goriilebilmektedir. Bazen iseme ile ilgili problemler izlenebilir. Adi gegen
komplikasyonlarla ameliyat sonrasi ilk aylarda daha sik karsilagilir ve sikayetler sonraki

yillarda giderek azalma egilimi gosterir (5).



3. GEREC VE YONTEM

3.1. Calisma Protokolii ve Etik Onay

HH tanisiyla TERP ameliyati yapilan olgularin uzun dénem sonuglarinin
degerlendirilmesi icin hastalara yonelik retrospektif ¢alisma yapildi. Calisma igin
Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu’'ndan 17 Nisan 2019 tarihinde,

“2019/189” karar numarasi ile onay alindu.

3.2. Verilerin Toplanmasi

Bu ¢alismada 2009-2019 yillari arasinda, HH tanisi alan ve Gaziantep Universitesi
Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali’nda TERP ameliyat1 yapilan, ameliyat
sonrast 3 yas ve iizeri hastalarin dosyalar1 geriye doniik olarak incelendi. Calismanin
yapildigi tarihte TERP yapilmis 3 yas alt1 toplam 5 hasta caligmaya dahil edilmedi.
Hastalarin tan1 ve ameliyat yasi, cinsiyeti, aile hikayesi, akraba evliligi, bagvuru
semptomlari, ek anomali varligi, ameliyat 6ncesi boy ve kilo degerleri, yapilan ameliyat
teknigi (laparotomi yardimli veya laparotomisiz), aganglionik kolon segment uzunlugu,
ameliyat siiresi, hastanede yatis siiresi, ortalama takip siireleri retrospektif olarak
hastalarin dosya bilgileri taranarak elde edildi.

Hastalar, postoperatif donemdeki barsak fonksiyonlari, kontinans durumlar1 ve
yasam Kkalitelerinin degerlendirilmesi amaciyla poliklinigimize c¢agirildi. Ayrintili
muayeneleri yapildi. Hastalarin ameliyat sonrasi; defekasyon hissini kontrol edebilme,
gaita yapma diirtiisii, gaita yapma sikligi, ¢camasir kirletme durumu, gaita kacirma,
kabizlik, enterokolit varligi, operasyon sonrasi boy kilo degerleri ve sosyal yasam
kaliteleri degerlendirildi. Hastalara hazirlanmis olan anket sorulari soruldu (Tablo 2)

(67).
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Poliklinigimize gelemeyen hastalarin genel durumu, boy ve kilo degerleri ve
anorektal fonksiyonlar1 hakkindaki bilgi, hasta yakinlari ile telefonla goriisiilerek elde
edildi. Telefon goriigmesinde hastalarin tuvalet aligkanliklari, kabizlik durumlari, sosyal
yasam kaliteleri ve de hazirlanmis olan anket sorulari ailelerine sorularak cevaplar
alind1.

Tablo 2. Barsak fonksiyon skorlama anketi (67)

HIRSCHSPRUNG HASTALIGI TANISIYLA TRANSANAL ENDOREKTAL PULL
THROUGH AMELIYATI YAPILAN HASTALARIN BARSAK FONKSIYONLARI
DEGERLENDIRME ANKETI
SORULAR PUAN
A-DEFEKASYON HiSSINi KONTROL EDEBILME?
[0 HERZAMAN 3
[] HAFTADA BIiRDEN AZ PROBLEM 2
[ HAFTALIK PROBLEM 1
[] iSTEMLI KONTROL YOK 0
B-GAITA YAPMA HiSSi?
[J HER ZAMAN HiSSEDER 3
[0 ¢OGU ZAMAN HiSSEDER 2
[ ARA SIRA HISSEDER 1
[J HIC HISSETMEZ 0
C-GAITA YAPMA SIKLIGI?
[] GUN ASIRI iLE GUNDE iKi KEZ ARASI 2
[] GUNDE iKiDEN COK 1
[ GUN ASIRIDAN DAHA SEYREK 1
D- GAMAGSIR KIiRLETME?
[J HiC KIRLETMEZ 3
[ HAFTADA BIiRDEN DAHA AZ VEYA i¢C CAMASIRI DEGiSIMi GEREKTIRMEYEN KIiRLETME 2
[ sIK KIRLETME (SIKLIKLA i¢ GAMASIRI DEGiSiKLiGi GEREKTIRME 1
[J GUNLUK KiRLETME (KORUYUCU YARDIM GEREKTIRME) -0
E-GAITA KACIRMA?
[0 GAITA KAGIRMAZ 3
[ HAFTADA BIiRDEN DAHA AZ 2
[ HAFTALIK KAGIRMA (KORUYUCU YARDIM GEREKTIRIR) 1
[ HER GUN KAGIRMA (GECE GUNDUZ KORUYUCU YARDIM GEREKTIRIR) 0
F-KABIZLIK?
O vok 3
[J VAR DIYETLE iDARE EDILEBILIR 2
] VAR LAKSATIF iLE iIDARE EDILEBILIR 1
[ VARLAVMANLAR iLE iDARE EDILEBILIR -0
G-SOSYAL PROBLEMLER?
[] SOSYAL PROBLEM YOK 3
[J BAZEN (KOTU KOKU) 2
[J SOSYAL HAYATIN KISITLANMASINA NEDEN OLAN 1
[] SiDDETLI SOSYAL/PSiKOLOJIK SORUNLAR 0
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Hastalar, tan1 aldiklar1 ve ameliyat olduklar1 yaslarina gore 1 yas alt1 ve lstii iki
gruba ayrilarak ameliyat sonrasi takiplerinde; ¢amasir kirletme, gaita kacirma, kabizlik,

enterokolit ve anastomoz darlig1 gelismesi yoniinden karsilagtirildi.

3.3. Tam ve Tedavi

HH’nin degerlendirilmesinde, hastalarin anamnezleri alinip, tim sistem
muayeneleri yapildiktan sonra ADBG ve opakli kolon grafileri ¢ekildi. Opakli kolon
filmi siipheli olan hastalardan rektal biyopsi alindi. Hastalar ameliyat zamanina kadar
rektal lavman uygulamalar ile takip edildi. Geg tan1 alan ve/veya ¢ekilen opakli kolon
grafisinde kolon capi cok genis olan ve giinliik rektal yikamalara cevap vermeyen
hastalara ise TERP Oncesi kolostomi yapildi. Definitif ameliyat olarak tiim hastalara
TERP yontemi uygulandi. Aganglionik segmentin uzunluguna gore bazi hastalara
laparotomi yardimli TERP yapildi. Hastalarin tiimiinde, rektal seromiiskiiler kaf
posterior duvarindan ~0,5-1 cm’lik serit seklinde doku pargasi ¢ikarilarak kaf biitiinligi

bozuldu.

3.4. Uzun Dénem Sonuclarin Degerlendirilmesi

Hastalarin barsak fonksiyonlar1 degerlendirirken; kabizlik, camasir kirletme, fekal
inkontinans ve HIEK ataklar1 sorgulandi.

Kabizlik; barsak hareketlerinin yavas olmasi sebebiyle haftada {i¢ veya daha az
sayida digkilama olarak kabul edildi. Diskilama giicliigli, digkinin tam bosalamamasi,
agrili diskilama ve siskinlik gibi olumsuz durumlara yol agabilir.

Camasir kirletme; rektal bosalma yetersizligi nedeniyle rektal birikim sonrasi
gelisen i¢ camasirina az miktarda gaita bulagmasi olarak tanimlanir.

Fekal inkontinans; gaz ve digki tutmadaki kontroliin azalmasi veya kaybolmasidir.
Fekal inkontinans tanis1 koyabilmek i¢in hastanin ii¢ yasindan biiyiik olmasi1 ve en az ii¢
ay slireyle ayda birden fazla siklikta bu davranisi tekrarliyor olmasi gerekmektedir.

HIEK ise; ates, abdominal distansiyon, ishal, yiiksek beyaz kiire degeri ve

ADBG’de hava-sivi seviyesi gorliniimiine neden olan klinik tablodur.
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Uzun donem takip sonuglar1 i¢in {i¢ yasindan biiyiik hastalarin, istemli barsak
hareketleri barsak fonksiyon skorlama (BFS) anketi kullanilarak degerlendirildi (Tablo
2). Anket 0-3 arasinda puanlanan 6 ve 0-2 arasinda puanlanan 1 olmak {izere toplam 7
sorudan meydana gelmektedir. Maksimum aliabilecek puan 20 dir. 18 ve {izeri puan
alan hastalarin ‘cok iyi’ bagirsak aligkanliklarina sahip olduklar1 goériilmiistiir. 12-17
arasi puan alan hastalarin ‘iyi’, 9-11 arasi puan alan hastalarin ‘orta’, 6-8 puan arasi alan

hastalarin ise ‘kotii’ barsak aligkanliklarina sahip olduklari belirlenmistir (67).

3.5. istatistiksel Yontem

Sayisal verilerin normal dagilima uygunlugu, Shaphiro Wilk testi ile belirlenmistir.
Normal dagilmayan 6zelliklerin 2 bagimsiz grupta karsilastirilmasinda Mann Whitney
U testi kullanilmustir. iki farkli zamanda elde edilen sirali dlciimlerin karsilastirilmasi
icin Wilcoxon testi uygulanmistir. Kategorik degiskenler arasindaki iligkiler ki-kare
testi ile test edilmistir. Tanimlayici istatistik olarak sayisal degiskenler igin
ortalama+tstandart sapma, kategorik degiskenler icin ise say1 ve % degerleri verilmistir.
Istatistiksel analizler icin SPSS Windows version 22.0 (Armonk, NY: IBM Corp.) paket

programi kullanilmis ve p<0.05 istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.



4. BULGULAR

4.1. Demografik Ozelliklere iliskin Bulgular

HH tanisiyla TERP ameliyat1 yapilan ve calismanin yapildigi donemde 3 yas ve
tizerinde olan toplam 54 hasta calismaya dahil edildi. Hastalarin 46 (%85,2)’s1 erkek, 8
(%14,8)’1 1se kiz 1di. 54 hastanin 9 (%16,7)’unda 1. dereceden akraba evliligi mevcuttu.
Bir hastada kardes, bir hasta da kuzen olmak {izere ailesinde HH hikayesi olan 2 (%3,7)
hasta vardi. Hastalarimizin 8’1 gegici siginmaci statiisiinde Suriye uyruklu ¢ocuklar idi.
Hastalarin tan1 yas1 ortalama 26,4 (1-168) ay, ameliyat yas1 ortalama 35,5 (2-180) ay
olarak bulundu. Hastalarin takip siiresi ortalama 40,9 (8-120) ay olarak belirlendi.

Hastalarin 47°si kabizlik/gaita yapamama, 45’1 karinda distansiyon, 11’1 kusma, 6’s1

enterokolit bulgulari ile hastaneye bagvurdu.

Hastalarin 5(%9,5)’inde eslik eden ek anomaliler mevcut olup bunlar Tablo 3’te

gosterilmistir.

Tablo 3. Hastalarda goriilen ek anomaliler

n (%)

Konjenital hipotroidi 1(1,9)

Konjenital kalp hastaligi 1(1,9)

Ek Anomaliler ROP3 gérme kusuru 1(1,9)
Sag hipoplazik bobrek 1(1,9)

Sensorinoral isitme kaybi 1(1,9)

4.2. Preoperatif Doneme iliskin Bulgular

HH siiphesi ile hastalarin tamamina ameliyat 6ncesi opakli kolon grafisi ¢ekildi.

Opakli kolon grafisinde gec¢is zonu goriillip asir1 dilate olmamis, anastomoz i¢in uygun
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proksimal kolon ¢ap1 olan hastalar, alinan anamnez ve yapilan muayene bulgular ile
birlikte degerlendirildi ve bu hastalara tek asamali TERP ameliyat1 yapildi. Opakli
kolon filminde siipheli goriiniim izlenen 27 hastadan rektal biyopsi alind1 ve tamaminda
ganglion hiicresi negatif saptandi. Ge¢ tani alan hastalarda kolonik irrigasyona ragmen
kolon g¢apmin kiiciiltilememesi, TERP ameliyati esnasinda soruna neden

olabileceginden hastalarin 20 (%37)’sine koruyucu kolostomi yapildi.

4.3. Ameliyat Verileri ve Hastane Yatis Siiresi

Hastalarim 10 (%18,5)’una aganglionik segmentin uzun olmast nedeniyle
laparotomi yardimli TERP ameliyati yapildi. Geriye kalan 44 (%81,5) hastada
laparotomiye ihtiya¢ duyulmadi.

HH nedeniyle opere edilen hastalarin ameliyat siiresi ortalama 140 (100-325)
dakika idi. Laparotomi yardimli TERP yapilan hastalarda ameliyat siiresi ortalama 228
dakika iken laparotomi yapilmadan TERP yapilan hastalarin ameliyat siiresi ise
ortalama 120 dakika idi. TERP yapilan hastalardan alinan aganglionik segment
uzunlugu ortalama 21,5 (5-42) cm idi. Laparotomi yardimli TERP yapilan hastalardan
aliman aganglionik segment uzunlugu ortalama 30,5 (25-42) cm iken laparotomisiz
yapilan TERP vakalarinda ise 19,45 (8-40) cm idi. HH nedeniyle opere edilen hastalarin
35 (%64,8)’inde aganglionik barsak segmenti rektosigmoid kolonda iken, 12
(%22,2)’sinde inen kolonda ve 7 (%13) hastada ise transvers kolonda idi. Hastalarin

postoperatif hastane yatis siireleri ortalama 6 (3-8) giin idi.

4.4. Ameliyat Sonrasi1 Erken Donem Komplikasyonlar

HH nedeniyle TERP ameliyati yapilan 54 hastanin 3 (%35,5)’linde ameliyat sonrasi
erken donemde komplikasyon olarak anastomoz darligi gelisti. Anastomoz darligi
goriilme zamani ortalama 4 hafta (3-6 hafta) idi. Ayrica anastomoz darlig1 gelisen bu 3
hastanin 2 (%3,7)’sinde HIEK ataklar1 goriildii. Bu iki hasta birka¢ kez HIEK nedeniyle
servisimizde yatirilip medikal tedavileri yapildi.

Postoperatif anastomoz darlig1 gelisen 3 hastaya hegar bujiler ile anal dilatasyon

uygulamasi yapildi. Hastalardan biri sadece anal dilatasyona cevap verirken diger iki
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hastaya anal dilatasyon uygulamasina ilave olarak anastomoz darli§i olan bolgeye
steroid enjeksiyonu yapildi (Kenacort-A I.M amp). Hastalardan birinde olumlu cevap
almirken, anal dilatasyon ve steroid enjeksiyonuna ragmen anastomoz darligi
diizelmeyen 1 hastaya striktiiroplasti yapildi. Postoperatif erken donemde anastomoz
darlign gelisen hastalarrmizin 2’sinde HIEK ataklar1 da eslik etti ve bu hastalarimzda
tedavilerle anastomoz darliklarinin giderilmesine ragmen ge¢ dénem takiplerinde kismi

fekal inkontinans gelistigi goriildii.

4.5. Ameliyat Sonrasi Ge¢ Déneme Iliskin Bulgular

Hastalarin 41(%75,9)’inde kabizlik olmadigi, 13 (%24)’linde ise kabizlik oldugu
goriildii. Bu 13 hastanin 8 (%61,5)’inde kabizlik probleminin diyetle giderilebildigi, 5
(%38,5)’inde ise diyetle birlikte laksatif kullanimiyla kabizlik probleminin
giderilebildigi goriildii.

Hastalarin 47 (%87)’sinin hi¢ ¢amasirii kirletmedigi belirlendi. 5 (%9,25)’inin
haftada birden daha az camasir kirlettigi veya i¢ ¢amasirt degisiminin gerekmedigi
saptandi. Hastalarin 2 (%3,7)’sinin ise ¢amagirlarii sik kirlettigi ve de siklikla i¢
camagirt degisiminin gerektigi goriildii.

Hastalarin operasyon sonrasi kontrol muayenelerinde dlgiilen boy persentil
degerlerinin operasyon oncesi boy persentil degerleri ile karsilagtirildiginda 54 hastanin
43 (%79,7)’tinde persentil degerinin yiikseldigi, 9 (%16,6) unda ayn1 kaldigi, 2 (%3,7)
hastada ise diistiigii goriildii. Ayni sekilde hastalarin ameliyat 6ncesi ve sonrasi kilo
persentil degerleri karsilastirildiginda, 54 hastanin 50 (%92,5)’sinde persentil degerinde
artis oldugu, 4 (%7,5) hastada ise ayn1 kaldig1 goriildii.

Ameliyat Oncesi ve sonrasi hastalarin boy ve kilo persentil degerleri Tablo 4’de
gosterilmistir. Yapilan istatistiksel analizde ortalama 40,9 (8-120) aylik takip siiresi
sonrast hastalarin ameliyat oncesi ve sonrasi Olcililen boy ve kilo persentil degerleri
bireysel olarak hesaplandi. Istatistiksel analiz sonucu hastalarm boy ve kilo persentil
degerleri arasinda istatistiksel olarak ileri derecede anlamli fark bulundu (p<0.001)

(Tablo 4).
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Tablo 4. Hastalarin operasyon Oncesi ve sonrasi boy ve kilo persentil degerlerinin

karsilastirilmasi
Preoperatif | Postoperatif
n (%) n (%) p

<3 persentil degeri 16 (29,6) 1(1,9)
3-10 arasi persentil degeri 12 (22,2) 9 (16,7)
10-25 aras1 persentil degeri 14 (25.,9) 13 (24,1)

Boy 25-50 arasi persentil degeri 10 (18,5) 17 (31,5) 0,001
50-75 aras1 persentil degeri 2(3,7) 8 (14,8)
75-90 aras1 persentil degeri 0 (0) 6(11,1)
90 ve iizeri persentil degerleri 0 (0) 0 (0)
<3 persentil degeri 16 (29,6) 0(0)
3-10 aras1 persentil degeri 14 (25.9) 5(09,3)
10-25 arasi persentil degeri 11 (20,4) 8 (14,8)
25-50 arasi persentil degeri 9 (16,7 8 (14,8

Kilo P ’ s . (16,7) (14.8) 0,001
50-75 arasi persentil degeri 4(7,4) 16 (29,6)
75-90 aras1 persentil degeri 0 (0) 14 (25.9)
90-97 arasi persentil degerleri 0 (0) 3 (5,6)
97< persentil degeri 0 (0) 0 (0)

* p<0,05 istatistiksel olarak anlamli

Hastalarin ameliyatinin laparotomili olup olmama durumuna gore operasyon

sonras1 gaita kagirma durumunu tespit etmek i¢in yapilan Mann Whitney U testi

neticesinde,

laparotomili

TERP yapilan hastalarin gaita kacirma durumunun

laparotomisiz yapilanlara goére anlamhi sekilde daha yiiksek oldugu gorilmiistiir

(p<0.005) (Tablo 5).

Tablo 5. Hastalara TERP esnasinda laparotomi yapilip yapilmamasina gore gaita
kacirma durumunun karsilastirilmasi

Hasta Sayis1

Gaita Kag¢irma

N n r p
Laparotomi yapilmayan hasta 44 28,5
0,003
Laparotomi yapilan hasta 10 2 23,1

* p<0,05 istatistiksel olarak anlamli
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Ameliyat yasina gore hastalar 2 grupta incelendi. Olgularin 21’inin bir yagin
altinda, 33’{iniin ise bir yasin iizerinde ameliyat edildigi saptandi. Ameliyat yasina gore
hastalar degerlendirildiginde her iki grup arasinda; camasir kirletme, gaita kagirma,
kabizlik, enterokolit ve anastomoz darlig1 a¢isindan anlamli bir fark bulunmadi p>0,05

(Tablo 6).

Tablo 6. Yas gruplar ile postoperatif komplikasyonlarin karsilastirilmasi

Yas
<=1 yas >1 yas p
n % n %
Evet 2 9,5 5 15,1
Camasir kirletme 0,813
Hayir 19 90,5 28 84,9
Evet 1 4,8 1 3,0
Gaita kagirma 0,746
Hayir 20 95,2 32 97,0
Evet 4 19,0 9 27,2
Kabizlik 0,253
Hayir 17 81,0 24 72,3
Evet 1 4,8 1 3,0
Enterokolit 0,746
Hayir 20 95,2 32 97,0
Var 2 9,5 1 3,0
Anastomoz darlig1 0,317
Yok 19 90,5 32 97,0

* p<0,05 istatistiksel olarak anlamli

Hastalarin ameliyat siiresinin gaita kagirma ile iligkisi incelendiginde gaita kagiran

hastalarda ameliyat siiresinin daha yiiksek oldugu goriildii (p<0,05) (Tablo 7).

Tablo 7. Ameliyat siiresinin gaita kacirma iizerine olan etkisi

Gaita Kagiriyor Kagirmiyor
p
(n=2) (n=52)
Ameliyat siiresi (dakika) 320+ 7,07 133,07+ 10,01 0,042

* p<0,05 istatistiksel olarak anlamli
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4.6. Barsak Fonksiyon Skorlama Sonug¢lar:

Hastalarin 52 (%96,3)’sinin operasyon sonrast donemde defekasyon hislerini
kontrol edebildigi, 2 (%3,7) hastanin ise defekasyon hissini kontrol edebilmede haftalik
problem yasadig1 goriildii.

Hastalarin 52 (%96,3)’sinde gaita hissinin her zaman, 1 (%1,85)’inde ¢ogu zaman,
1 (%1,85)’inde ara sira oldugu tespit edildi.

Gaita yapma siklig1 hastalarin 26 (%48,1)’sinda giin asiridan daha seyrek, 26
(%48,1)’sinda giin asir1 ile glinde iki kez arasi, 2 (%3,7)’sinde ise giinde iki kezden ¢ok
oldugu goriildi.

Hastalarin 7 (%13)’sinde ¢amasir kirletme (soiling) durumu oldugu belirlendi.

Hastalarin 52 (%96,3)’sinin gaita kagirmadigi, 2 (%3,7)’sinin haftalik kagirdig1 ve
bu nedenle koruyucu yardima ihtiya¢ duydugu goriilmiistiir.

Ameliyat sonras1 yapilan ge¢ donem takiplerde 13 (%?24) hastada diyet ve/veya
laksatiflerle kontrol edilebilen kabizlik oldugu goriildii.

Hastalarin 52 (%96,3)’sinin sosyal probleminin olmadigi, 1 (%1,85)’inde bazen
(kotii koku) oldugu, 1 (%1,85) hasta da ise sosyal hayatini kisitlayan sorunlarinin
oldugunu ifade etmistir.

Hastalarin anket sorularina verdigi cevap dogrultusunda aldiklar1 puanlarin hasta

sayisina gore dagilim durumu tablo 8’de gosterilmistir.

Tablo 8. Hastalarin BFS’ye gore aldiklar1 puanlarin hasta sayisina gore dagilimi

Cok 1yi Iyi Orta Kotu
Puan 20 19 18 17-12 11-9 8-6
26 21 5 1 1 0
n (%)
(48,15) (38,9) (9,25) (1,85) (1,85) (0)




33

HH tanisiyla TERP ameliyatt yapilan hastalarin  barsak fonksiyonlarini
degerlendirmek i¢in kullanilan anketin her bir sorudan elde edilen ortalama toplam

puanlar1 Tablo 9°da sunulmustur.

Tablo 9. Hastalarin operasyon sonrasi barsak fonksiyonlar1 degerlendirme anketinden
elde ettikleri ortalama puanlar

N Min Max |Ortalama puan| Std. Sapma
Anket Toplam Puan 54 9 20 19,05 + 1,89




S5.TARTISMA

HH, 1/4500 ile 1/5000 canli dogumda ortaya c¢ikan en yaygin konjenital
malformasyonlardan biridir. HH tanisinin daha erken konulmaya baslanmasi, anestezi
ve postoperatif bakim sartlarinin iyilestirilmesi, cerrahi girisimlerin zaman gectikc¢e
daha az invaziv yontemle yapilmaya baslanmasi, HH’nin alisilagelmis tedavi
prensiplerini degistirmistir. HH’nin bilindigi tlizere tedavisi cerrahidir. HH, tip
literatiiriine girdigi giinden beri bircok farkli cerrahi teknik ile tedavi edilmistir. Bu
teknikler i¢inde yakin zamana kadar en sik uygulananlar Swenson, Duhamel, Soave ve
Rehbein teknikleridir. HH’nin geleneksel tedavisi siklikla enterostomi ile baslayan bir
ameliyat serisi seklindeyken tek asamali TERP yonteminin uygulanmaya baslanmasi ile
hastaligin tedavisi de yeni bir boyut kazanmistir (30). Yontemin uygulanabilirligi,
ameliyat siiresi ve komplikasyonlar1 a¢isindan diger yontemlerle karsilastirildigl az
sayida ¢alisma mevcuttur (68,69). Yenidogan doneminde uygulanabilmesi, abdominal
skarin olmamasi, laparotomi komplikasyonlarinin gelismemesi, ameliyat ve yatis
stirelerinin az olmasi gibi Ustiinliikleri nedeniyle bir¢ok merkez tarafindan tercih edilen
bir yontem haline gelmistir (14,30). Ancak bu yontemin fekal kontinans ve barsak
motilitesi lizerine olan uzun donem sonuglar1 yeterince bilinmemektedir (14,15).

HH olan tiim c¢ocuklar, hangi operasyonun gerceklestirildigine bakilmaksizin,
postoperatif inkontinans, enterokolit ve obstriiktif semptomlar (distansiyon, kusma,
devam eden kabizlik) i¢in risk altindadir. HH nedeniyle cerrahi tedavisi yapilan
hastalarin, ozellikle li¢ yas ve sonrast uzun donem takiplerinde kabizlik, fekal
inkontinans ve yasam kalitesi agisindan bir farklilik olup olmadigi tartismalidir. Bu
nedenle her hasta en az 5 yasina kadar diizenli olarak veya sorunlar1 devam eden
hastalarin ise daha uzun siire takip edilmeleri gerekmektedir. Bu calismamizda HH
hastalig1 tanisi alip erken donemde TERP ameliyat1 yapilmis olan ¢ocuklarin kontinans
ve barsak fonksiyonlarmin degerlendirilebilmesinde normal tuvalet egitiminin

kazanildigi 3 yas esas alinmistir. Bu acidan c¢alismamizda belirtilen kriterleri



35

saglayan hastalarin giincel verileriyle uzun dénem klinik ve fonksiyonel davraniglari
incelenmistir.

HH i¢in yapilan bir¢ok ¢aligmada hastaligin daha ¢ok erkeklerde goriildiigii ve en
stk bir aydan daha kiiciik bebeklerde tespit edildigi bildirilmektedir (70,71).
Calismamizda HH, erkek (%85,2) hastalarda daha sik goriildii. HH’nin tanisi, belirti ve
bulgularmin hekimlerce daha iyi anlasilmasi, ailelerin hastanelere daha kolay
ulasabilmeleri ve yardimci tan1 yontemlerindeki gelismeler sayesinde yillar i¢inde daha
kiigiik yaslarda konulmaya baslanmistir. Hastalarimizin tan1 yasi ortalama 26,4 (1-168)
ay olarak belirlendi. Calismamizdaki yenidogan grubu hastalarin azligi ve tani yas
ortalamasmin yiiksekligi, sosyo-ekonomik olarak az gelismis bolgelerde yasayan
ailelerin tarafimiza ge¢ basvurusuyla iligkilendirildi. HH ile ilgili yapilan ¢aligmalarda,
aile hikayesinin %1,5-17,6 arasinda oldugu bildirilmektedir (1,72). HH’de ailesel gegis
total kolonik aganglionosisli hastalarda %15-21 iken ender bir form olan total intestinal
aganglionoziste %50’ye ulagmaktadir. Yaptigimiz calismada aile hikayesi pozitif olan 2
hastamizin oldugu tespit edildi. 54 hastamizin 9’unda ise ebeveynlerinin 1. derece
akraba evliligi yapmis oldugu saptandi.

HH’nin belirti ve bulgulari yasa ve aganglionik segmentin uzunluguna gore
farklilik gosterebilir. Bunun neticesinde hastalarda kabizlik/gaita yapamama, karinda
distansiyon, kusma, ishal ve barsak perforasyonlar1 goriilebilir (70). Calismaya dahil
edilen 54 hastamiz tarafimiza sirasiyla kabizlik/gaita yapamama, karinda distansiyon,
kusma ve enterokolit atak sikayetleri ile bagvurdu. Yapilan muayene ve tetkikler sonucu
HH tanis1 konup elektif sartlarda TERP ameliyat1 yapildi.

HH, genellikle ek anomaliler ile birlikte goriiliir. HH’de ek anomalilerin siklig1 %
11-30 arasindadir (1,3,6). Hirschsprung hastalarinda en sik saptanan kromozom
anomalisi Down Sendromu olup serilerde insidanst % 4,5-16 olarak bildirilmigtir
(73,74). Ure ve ark. (75) yapmis oldugu 203 hastalik bir ¢alismada, ek anomalilerin
goriilme sikliginin % 35 oldugunu vurgulamiglardir. Yaptiklari ¢aligmada iirogenital
sistem anomalisinin % 11, kardiovaskiiler sistem anomalisinin % 6, gastrointestinal
sistem anomalisinin % 6 oldugu gosterilmistir. 179 hastalik bir seride Ryan ve ark. (73)
ise ek anomali goriilme sikliginin % 22 oldugunu ve en stk HH’ye Down sendromu ve
kardiak septasyon defektlerinin eslik ettigini bildirmislerdir. Bunun yani1 sira HH’nin

Shah Waardenburg sendromu, MEN tip 2 sendromu, konjenital santral hipoventilasyon
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sendromu, McKusick-Kaufman sendromu, Smith-Lemli-Opitz sendromu, Bardet-Biedl,
Mowat Wilson Sendromlar1 ile de birlikteligi belirlenmistir (65). Calismamizda ek
anomali goriilme sikligt % 9,5 olup sirasiyla konjenital hipotroidi, konjenital kalp
hastaligi, ROP3 gérme kusuru, sag hipoplazik bobrek ve sensorinoral isitme kaybi esit
oranda goriildii. Goriilen ek anomalilerin HH iizerine etkileri gozlemlenmedi. Bu
calismamizda Ozellikle kardiyovaskiiler sistem ve santral sinir sistemi anomalilerinin
goreceli olarak azligi, bu tiir anomalilere sahip hastalarin hastaneye bagvurmadan
kaybedilmis olma olasiligin1 veya tanilarinda gecikilmis oldugunu diisiindiirdii.

Yapilan ¢alismalarda HH’ nin tanisinin konulmasinda; ADBG, opakl1 kolon grafisi,
anorektal manometri, rektal biyopsi ve son yillarda biyopsi 6rneklerinde ¢alisilan bazi
peptid (vasoaktif intestinal peptid, substans-p, gastrin salgilayan peptid, met-enkefalin)
ve ndronal (monoklonal antindrofilament antibady, asetilkolinesteraz, ndron spesifik
enolaz) belirtecler kullanilmaktadir (1,3,5,29). HH’de tan1 koyma amagli ¢ekilen opakli
kolon grafisi ile ilgili yapilan ¢alismalarda duyarliliginin %65-80, 6zgiinliigiiniin ise
%65-100 oldugu bildirilmistir (76). Diger yontemler karsilastirildiginda tan1 koyma
oraninin anorektal manometri ile % 85-100 ve rektal biyopsi ile % 95-100 arasinda
oldugu bildirilmistir (1,3,54,77). Yaptigimiz ¢alismada 54 hastanin tamamina opakli
kolon grafisi ¢ekildi. Cekilen kolon grafisi siipheli olan veya net degerlendirilemeyen
27 hastaya rektal biyopsi yapilarak HH tanisi kesinlestirildi. Calismamizin tamami
dikkate alindiginda opakli kolon grafisi ile % 50, rektal biyopsi ile % 100 oraninda tani
koyuldu. Opakli kolon grafisi ile tan1 oranimizin digiikliigii, hasta uyumsuzluguna ve
radyoloji bdliimiindeki yasanan teknik problemlere baglandi. Klinigimizde anal
manometri cihazi olmadigindan tan1 koyma amagh faydalanilamamaistir.

TERP ameliyatinin yenidogan ve kiigiik ¢ocuklara uygulanmasinin teknik olarak
kolay oldugu ve de erken donem cerrahi sonuglarmin iyi oldugu bildirilmistir (16).
Fakat daha biiyiilk Hirschsprung hastalarinda yasanabilen teknik zorluklarin cerrahi
basar1 oranini diistirdiigli gosterilmistir (16). HH’de TERP ameliyati, kolonun ¢ok genis
olmadig1 yenidogan ve bebeklerde kolostomisiz, kolonun TERP islemi i¢in uygun
olmayacak kadar genis oldugu, diizenli lavman yapilamayan veya lavmana cevap
vermeyen ve malniitrisyonu olan ¢ocuklarda ise aganglionik segmentin proksimalinden
yapilan kolostomi ile uygulanabilmektedir. Kisa segment Hirschsprung hastaliinda ise

hastalara myektomi veya internal sfinkterotomi yapilarak tedavileri yapilabilmektedir
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(1,3,11). Bu c¢alismada hastalarimizin  %63’tine tek asamali TERP yapildi.
Calismamizda bolgesel kosullar ve sosyokiiltiirel nedenlerle herhangi bir saghk
kurulusuna basvurmayip bu nedenle gec¢ tani almis hastalarin kolonik irrigasyona
ragmen asir1 dilate olmus ganglionik kolon g¢apinin kigiiltilememesi ve de TERP
ameliyat1 esnasinda soruna neden olabileceginden hastalarin 20 (%37)’sine kolostomi
yapildi.

HH ile ilgili yapilan calismalarda ameliyat yasinin hastaligin prognozu ile ilgili
onemli etkisinin oldugu gosterilmistir. Elhalaby ve ark. (14) yaptiklar1 bir ¢alismada,
TERP ameliyatt yapilan hastalarin yaslarinin 8 giin ile 168 ay arasinda oldugu
bildirilmistir. Hadidi ve ark. (15) yaptig1 bir diger calismada ise toplam 68 hastaya
TERP ameliyat1 yapildigi, bu hastalarin yaslarinin ortalamasinin 11 (2-156) ay oldugu
bildirilmistir. Bizim ¢alisgmamizda hastalarin ameliyat yaslarinin ortalama 35,5 (2-180)
ay oldugu goriilmiistiir. Operasyon verilerimiz ile literatiir verilerini karsilastirdigimizda
ameliyat yasi ortalamamizin yiiksek oldugu bu duruma, bulundugumuz bdlge sartlar
nedeniyle Hirschsprung hastalarinin tanisinin ge¢ konulmasi, ailelerin sosyoekonomik
durumlari, bolgemizde miilteci durumundaki hastalarin  saglik  hizmetlerine
erismesindeki giigliikklerin (ulasim, sevk zinciri, dil problemi vb.) sebep oldugu
diistiniildii.

HH’de aganglionik segment rektumdan baslar ve tiim kolonu, hatta tim
gastrointestinal sistemi tutabilir. HH nin yaklasik olarak % 80’1 (% 58-83) rektosigmoid
bolgeyi tutar (78). Bu tiir hastalarin TERP operasyonu ile cerrahi tedavisi miimkiindiir.
Ikeda ve ark. (6) 1628 hastanin incelendigi serilerinde, aganglionik barsak segmenti
hastalarin  %79,4’linde rektosigmoid kolonda, %11,6’sinda transvers kolonda ve
%12,6’sinda ise kolonun tamaminda oldugunu bildirmiglerdir. HH olan 161 hastanin
incelendigi baska bir seride ise, hastalarin %488,2’sinde rektosigmoid kolonda,
%8, 7’sinde transvers kolonda ve %3,1’inde tiim kolonda aganglionozis oldugu
goriilmiistiir (79). Bizim ¢alismamizdaki hastalarin 35 (%64,8)’inde aganglionik barsak
segmenti rektosigmoid kolonda iken, 12 (9%22,2)’sinde inen kolonda ve 7 (%13) hastada
ise transvers kolonda idi. Bizim serimizde literatiirden farkli olarak uzun segment
olgular daha fazla idi. Bu nedenle 10 hastaya laparotomi yardimli TERP ameliyati
yapilmas1 gerekti. Bazi serilerde agik cerrahi sonrasi komplikasyon orani %5,6 ve

%11,2 olarak verilmistir (80). Transanal yapilan cerrahilerde ise bu oranlar %1,5 ve
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%2,9 olarak belirtilmistir (15). Hastalarin ameliyatinin laparotomili olup olmama
durumuna gore operasyon sonrasi gaita kacirma durumunu tespit etmek ig¢in yapilan
Mann Whitney U testi neticesinde, laparotomili TERP yapilan hastalarin gaita kagirma
durumunun laparotomisiz yapilanlara gore anlamli sekilde daha yiliksek oldugu
belirlendi (p<0,05). Laparotomi yapilan hastalarin uzun aganglionik segmentleri ve
ortalama ameliyat silirelerinin uzun olmasi1 nedeniyle anal sfinkter ekartasyon
stiresininde uzadig1, bu durum neticesinde de anal sfinkterlerin bir miktar zarar gordigii
distinildii.

HH’de TERP ameliyati yapilan hastalarda ameliyat siiresinin uzun olmasi,
operasyon sonrasi goriilebilecek komplikasyonlara yol acabilmektedir. Elhalaby ve ark.
(14) yaptiklar1 ¢alismada, TERP ameliyati yapilan hastalarin ameliyat siiresinin
ortalama 120,2 + 27,8 dakika oldugu bildirilmistir. Hadidi ve ark. (15) yaptig1 bir diger
calismada ise ameliyat siiresinin ortalama 90 dakika oldugu bildirilmistir. Yaptigimiz
calismada ameliyat siiremizin ortalama 140 (100-325) dakika oldugu goriildii. Ameliyat
siiresinin uzunlugunun ilerleyen donemlerde, enterokolit, anastomoz darlig1 ve
inkontinans agisindan risk olusturdugu bilinmektedir. Serimizi literatiir verileri ile
karsilastirdigimizda, ortalama ameliyat siiremizin diger serilerdeki ortalama ameliyat
siirelerine gore bir miktar yiiksek oldugu goriildii. Calismamizda ameliyat siiresini
etkileyen en 6nemli nedenler arasinda; mukozanin gegirilmis enterokolit ataklarina baglh
olarak ¢evre dokulara yapisik olmasi, rektal biyopsisi yapilip sonucun negatif
sonuglanmasi ile tarafimiza yonlendirilen hastalarin mukoza diseksiyonunun uzun
siirmesi ve son olarak klinigimizde TERP cerrahisinin 6grenme egrisinden dolay1 ilk
vakalarin nisbeten daha uzun siirmesi ameliyat siiremizde bir miktar uzamaya neden
oldugu diisiiniildii. Bu durum haricinde ameliyat siiresinin uzunluguna; hastalarimizin
yasinin, ortalama aganglionik segment uzunlugunun, intraoperatif patolojiye gonderilen
frozen biyopsi bekleme siiresinin ve 10 hastaya yaptigimiz laparotomi yardimli TERP
ameliyat siiresinin uzun olmasmin da etkili oldugu diisiiniildii. Hastalarin ameliyat
stiresinin gaita kagirma ile iligkisi incelendiginde gaita kagiran hastalarda ameliyat
stiresinin daha yiiksek oldugu goriildii (p<0,05). Bu durumunda yine laparotomi yapilan
hastalarda goriilen kismi fekal inkontinans nedenleri ile benzerlik gosterdigi, baska bir
ifadeyle uzun aganglionik segment, uzun ortalama ameliyat siiresi, uzun siire anal

sfinkter ekartasyonuna bagli anal sfinkter zedelenmesi ve pelvik yapilarin kiint ve
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keskin disseksiyonlara bagli zarar gorme ihtimalinin olabilecegi diisiiniildii.
Belirtilenlerin haricinde rektoanal anastomozun dentat line bolgesine veya distaline
yapilmasinin, anorektal kontinansta kismen etkili olan hassas sinir sonlanmalarina hasar
verebilecegi goriisii belirtilmig, anastomozun daha proksimalden yapilan hastalarda
gecici soiling sorununun daha az oldugu ortaya konmustur. Bu sebeple mukozektominin
en azindan dentat line’nin 1 cm proksimalinden baglanarak yapilmasi tavsiye edilmistir
(14).

Hadidi ve ark. (15) yapmis oldugu bir caligmada, toplam 68 hastaya TERP
ameliyat1 yapildigi, eksize edilen ortalama aganglionik barsak uzunlugu 25 cm oldugu
belirtilmistir. Karaca ve ark. (81) yaptigi bir calismaya gore de TERP cerrahisi
esnasinda rezeke edilen barsak segment uzunlugunun ortalama 17 cm oldugu
belirtilmistir. Bizim ¢alismamizda rezeke edilen barsak segmenti ortalama 21,5 (4-42)
cm bulundu. Laparotomi yardimli TERP yapilan hastalardan alinan aganglionik
segment uzunlugu ortalama 30,5 (25-42) cm iken laparotomisiz yapilan TERP
vakalarinda ise 19,45 (8-40) cm oldugu goriildii. Fekal inkontinans orani c¢esitli
yayinlarda % 0-74 oranlarinda bildirilmistir (23,82). Uzun aganglionik segment
nedeniyle laparotomi yardimli TERP ameliyati yapilan iki hastamizda gelisen
anastomoz darligi sonucu kismi fekal inkontinans gelisti. Fekal inkotinans gelisimi
nedenleri olarak; uzun ameliyat siiresi, uzun ekartasyon siiresine bagli anal sfinkter
zedelenmesi, pelvik yapilara uygulanan kiint ve keskin disseksiyonlarla IAS'in zarar
gormesi, anastomoz kagaklarinin fibrozis ile iyilesmesi ve anastomoz bdlgesinde iskemi
ileri stirtilebilir.

TERP ameliyat1 sonrasi hastane yatis siiresi ile ilgili veriler literatiirde incelendi.
Elhalaby ve ark. (14) yaptiklar1 bir calismada hastane yatis siiresi ortalama 5 giin olarak
saptandi. Vargiin ve ark. (83) yapmis oldugu bir diger ¢alismada ortalama yatig siiresi
5,8+0,6 giin olarak saptandi. Yaptifimiz calismada hastalarimizin hastane yatis
siresinin ortalama 6 giin oldugu goriildii. Calismamizda hastalarin ortalama hastane
yatig siiresinin bir miktar uzun olmasiin sebebi; ¢ogu hastanin ikamet adreslerinin
uzakligi, ailelerin sosyoekonomik diizeyinin diisiikligii ve giinlik bakiminin evde
aileleri tarafindan saglanamayacagi endiselerinden kaynaklandigi diisiintilmektedir.

HH nedeniyle TERP ameliyati yapilan bazi hastalarda erken donem

komplikasyonlar goriilebilir. Bunlar obstriiktif semptomlar olarak nitelendirilip;
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abdominal distansiyon, artmis barsak sesleri, kusma ve devam eden ciddi kabizlik
seklinde olabilir. Baz1 hastalarda bu semptomlara ates eslik edebilir ve akillara
enterokolit varligin1 getirir. HH nedeniyle opere olan hastalarin ameliyat sonrasi
olusabilecek 6nemli sorunlardan biri de enterokolit tablosudur. Bazi serilerde obstriiktif
semptomlarin insidans1 %8-30 olarak bildirilmistir (84,85). HIEK, TERP ameliyat1
Oncesi ve sonrasinda da izlenebilir. Operasyon sonrasi goriilen enterokolit olusumunun
nedeni ameliyat sonrasit olusan karin i¢i adezyonlar ve olusan anastomoz darligi
nedeniyle barsak motilitesindeki yavaslamalardir (16). Bir diger neden olarak internal
sfinkter akalazyas1 gosterilir. Pull through prosediirlerinin Swenson disinda kalanlarinda
[AS’a dokunulmadigindan, geride cok kisada olsa bir miktar aganglionik segmentin
kaldig1 ongoriiliir (5). Bu durumun; barsaklardaki duraganlagsmaya, mevcut floradaki
patojen bakterilerin kolonizasyonunda artiga, buna bagl immiinite zayiflig1 olan HH’li
hastalarda bakteriyel translokasyon ile enterokolit ataklarina yol agabilmektedir. TERP
sonras1t anastomoz darlig1 goriilmesi, enterokolit sikligmi artirdigi, bu duruma yol
acmamak icin dilatasyon uygulanmasi cesitli yayinlarda onerilmistir (86). TERP
ameliyati sonras1 HIEK tablosunun yasa bagl olarak giderek diizelmesi beklenir.
Teeraratkul ve ark. (16) en kiigiigii 1 ay ve en biiyligii 6 yasinda olan 8 HH’li hastada
yapmis olduklar1 tek evreli TERP ameliyat sonrasi, tiim hastalarin barsak
fonksiyonlarinin 4 hafta i¢inde normale dondiigli, yalnizca bir hastaya ilk iki hafta
stiresince rektal tiip ile dekompresyon yapilmasi gerektigi ve bu siire sonunda hastanin
barsak fonksiyonlarinin normale dondiigiinii bildirmislerdir. Calismamizda HH
nedeniyle TERP ameliyati yapilan hastalarin 2’sinde erken donemde enterokolit tablosu
goriildii. Ge¢ donem takiplerinde higbir hastamizda enterokolit goriilmedi. Erken
donemde gelen hastalarimizin birinde bir kez digerinde {i¢ kez tekrarlayan enterokolit
ataklar1 goriildii. Bu hastalar karin distansiyonu, kusma ve ates sikayetleri ile
poliklinigimize basvurdu. Bu hastalarada uzun aganglionik segment varligina bagh
laparotomi yardimli TERP ameliyat1 yapilmisti. Bu iki hastada da post operatif
anastomoz darlig1 gelisti. Bu Hastalarin ikisinde de gelisen kismi fekal inkontinans
nedeniyle taburculuk sonrasi diizenli olarak poliklinik takibine alindilar.

HH sonras1 goriilen en sik komplikasyonlardan biri de anastomoz darhigidir ve
literatiirde %3-35 oraninda bildirilmistir (85,87). Nedenleri arasinda rektal kafin

stkmasi, ameliyatla ilgili teknik problemler, anastomoz bdlgesinde dolagim
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bozukluguna bagl goriilen iskemi, anastomoz hattinda kullanilan siitur materyalleri,
anastomoz kacagi veya bunlarin birlikteligi gosterilmektedir (15). Anastomoz darligi
gaita ¢ikarmada zorlanma ile kendini gosterir ve rektal tuse ile tanisi rahatlikla konur.
Teitelbaum ve ark. (85) TERP yaptiklar1 hastalarin %15’inde hafif derecede anal darlik
gelistigini  bildirmislerdir. Calismamizda TERP yapilan hastalarin 3 (%5,5)linde
anastomoz darhig gorilmiistir. Anatomoz darlig1 gelisen hastalarin semptomlari
incelendiginde 3 hastanin 2’sinde enterokolit ataklarinin goriildiigii belirlendi.
Dolayisiyla anastomoz darliginin enterokolit riskini artirabilecegi diisiintildii. Mekanik
tikaniklik anastomoz darliginin bir sonucu olabilir. Ayrica TERP sonrasi rektal kafin
sikmasi obstriiksiyona neden olur. Rektal kaf operasyon sirasinda bir miktar ¢ikarilmis
olsa bile bu durum izlenebilir, bu yiizden rektal kafin oldukc¢a kisa birakilmasi ve
biitiinliiglinlin bozulmas1 Onerilir. Hastalarimizin tiimiinde, rektal seromiiskiiler kaf
posterior duvarindan ~0,5-1 cm’lik serit seklinde doku pargasi ¢ikarilmistir.

Pelvik bolgede gergeklestirilen ameliyatlar esnasinda pelvik sinirlerde, iiretrada,
vajende, vas deferenste ve prostatta yaralanma goriilebilir. Bu yaralanmalar idrar
inkontinansina, impotansa, infertiliteye yol acabilir. Bu komlikasyonlardan kaginmak
icin HH cerrahisinde pelvik diseksiyondan olduk¢a uzak durulmaya baglanilmistir. HH
nedeni ile pull through ameliyati gecirmis erkek cocuklarin ortalama 9%10’unda
infertilite, azospermi, ereksiyon  bozukluklar1 ve  psikoseksiiel  sorunlar
goriilebilmektedir (22). Bu c¢alismada TERP sirasinda rektal muskiiler kafin
rezeksiyonu, rektumun posteriorundan yapilmasi ile, bu tiir komplikasyonlardan
kac¢imildigindan, serimizde iiriner inkontinans izlenmedi.

HH cerrahisi temiz-kontamine ameliyatlar olarak nitelendirilmektedir. Bu nedenle
yara yeri enfeksiyonu goriilme yiizdeleri diisiiktiir. Bu konuyla alakali 2500 hastada
yapilan bir calismada Skinner ve ark. (88) biitiin cerrahi ameliyatlarda yara yeri
enfeksiyonu insidansint %1,7-19,2 oraninda tespit etmistir. Yara yeri enfeksiyonu
gelisme riskini uygulanan antibiyotik proflaksisinin, preoperatif barsak temizliginin,
kanama kontroliiniin, ameliyat siiresinin ve cerrahi yontemlerin etkiledigini bildirmistir.
Calismamizda TERP sonrasi higbir hastada yara yeri enfeksiyonu izlenmedi. Bu sonuca;
antibiyoterapinin dogru se¢imi, barsak temizliginin 6zenli ve etkili yapilmasi ve

uygulanan cerrahi teknigin kontaminasyon riskini en aza indirmesi ile ulasildig1 kabul

edilebilir.
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HH nedeniyle yapilan ameliyatlar sonrasi en ¢ok goriilen komplikasyonlardan biri
de kabizlik sikayetidir. Literatiirde yapilan bircok ¢alismada klasik diizeltici ameliyatlar
sonras1 kabizlik goriilme oranlar1 %7-50 iken TERP ameliyati sonrast bu oranlarin %6-
11 oldugu bildirilmistir (5,11,13,15). Operasyon sonrast kabizlik nedenleri arasinda
inkomplet rezeksiyon, aganglionik barsak segmentinin anastomoz edilmesi, sfinkter
akalazyasi, anastomoz darligi, fekalom ve fonksiyonel nedenler gosterilmektedir. TERP
operasyonu esnasinda calisilan frozen patoloji incelemelerindeki bir hata, inkomplet
rezeksiyona ve buna bagli olarak bir kisim aganglionik segmentin anastomoz
edilmesine sonug olarak ameliyat sonrasi1 goriilebilecek kabizliga yol agilabilir. Bazen
anastomoz bolgesindeki darliklar ¢ogunlukla anastomoz kagaklarinin fibrozis ile
iyilesmesi sonucu goriiliir. Olusan kacak minimal diizeyde ise abse ve peritonit
bulgular izlenmeyebilir. Fakat bir siire sonra ¢ocugun gaita yapmada zorluk cektigi
goriiliir. Kabizlik nedeniyle hastalar anal manometri ile muayene edildiklerinde, yiiksek
anal istrahat basinglarina sahip olduklar1 goriiliir (20,21). TERP sonrasi inkomplet
rezeksiyonun tedavisi pull through revizyonu ya da rektal myektomi se¢enekleridir (89).
Rescorla ve ark. (90) 5 yillik bir takipten sonra hastalarin % 88’ inde digkilama zorlugu
oldugunu tespit etmiglerdir. Grupta fekal inkontinans gelisen hastalar olmasina ragmen,
uzun donemde semptomlar diizelmis olup, 15 yil ve daha sonrasinda %100 oraninda
normal digkilama saglandigini bildirmislerdir. Uzun segment HH olan hastalarin daha
yiiksek oranda distansiyon, kusma ve enterokolit sikayetlerinin olmasina ragmen daha
diisiik oranda kabizlik sikayetlerinin oldugu goriildii. Calismamizda 13 (%24) hastada
postoperatif donemde kabizlik sikayeti ortaya ¢ikmis olup, bunlarin tamaminda diyet
ve/veya laksatif kullanimiyla sikayetlerinin diizeldigi goriilmiistiir.

HH cerrahisi sonrast yasam kalitesini olumsuz yonde etkileyen dnemli unsurlardan
biri de i¢ camasir1 kirletilmesidir. Fekal inkontinans ve camasir kirletme arasinda ayrim
yapmak bazen oldukca giictiir. Camasir kirletme fiziksel, psikolojik veya emosyonel
kaynakli olabilir. Genellikle arkadaslar1 tarafindan dislanma ve okul derslerinde
basarisizlikla sonuglanabilir. Zamanla bircok hasta gozle goriiliir diizeyde g¢amasir
kirletme sikayetlerinden kurtulur. Fekal inkontinans nedeniyle hastalar anal manometri
ile muayene edildiklerinde, diisiik anal istrahat basinglarima sahip olduklar1 goriliir
(20,21). Camasir kirletme ile ilgili Rescorla ve ark. (90) yaptig1 bir ¢calismada, hastalar 5

yasinda iken %12’sinde var olan ¢amasir kirletme insidansinin hastalarin 10-15 yasina
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varmastyla oranin %6’ya diistiigiinii gézlemlemislerdir. Yayinlanan bazi serilerde
uygun diyet, terapi ve gelisen yontemlerle barsak kontroliiniin zamanla gelisip iyilestigi
gosterilmistir (69,93). Yaptigimiz ¢alismada hastalarrmizin 7 (%13)’sinde ¢amasir
kirletme (soiling) durumu oldugu belirlendi. Bu duruma anal sfinkterde duyu bozuklugu
veya ameliyat sirasinda gerceklesen IAS hasar1 yol acgabilir. Camasir kirletme
komplikasyonunun hastalarimizda goriilme nedeninin, 6zellikle transanal yaklagimda
anal traksiyona bagl asir1 gerilmenin anal sfinkteri zedelemis olabilecegi diisiiniildii.

Zhang ve ark. (13) TERP ameliyat1 yaptig1 yas ortalamasi1 24,7 (12-156) ay olan 58
hasta (38 erkek, 19 kiz) iizerindeki bir calisma sonucunda hastalarin, gaita yapma
sikliginin giinde 1-2 oldugunu, yalniz 4 hastada bu sikligin 8-10 arasinda oldugunu
bildirmislerdir. Yine ayni calismada 46 hastanin gaita kivaminin normal oldugunu
belirtmislerdir. Sadece 3 hastada enterokolit izlendigini ve 9 hastada ise ara ara
enterokolit atag1 goriilmekle birlikte kabizlik halinin oldugu bildirilmigtir. TERP sonrasi
5 hastada kabizlik, 3 hastada enterokolit ve 9 hastada ise gaita inkontinansinin oldugunu
belirtmisglerdir. TERP yapilan hastalarin higbirinde {iriner inkontinans, sepsis,
anastomoz kacagi ve hasta kaybi yasamamislardir. TERP operasyonu sonrasi geg
donem takip siiresi uzadikga hastalarin var olan sikayetlerinin giderek azaldig1 ve barsak
fonksiyonlarinda da diizelme oldugu goriilmiistiir. Camasir kirletme, kabizlik ve HIEK
goriilme oraninin takip siiresi artikca giderek azaldigini bildirmislerdir. Bunun yaninda
agangliyonik segmentin uzunlugu ile HH ameliyat sonras1 semptomlar ile dogru oranti
oldugunu belirtmislerdir. Shankar ve ark. (92) TERP ameliyati yapilan 91 hasta
tizerinde yapmis oldugu takiplerde, hastalarin %10,5’inde enterokolit, %3’linde
anastomoz darlig1 ve %7’sinde enfeksiyon goriilmiistiir. Yapmis oldugumuz ¢alismay1
Ozetleyecek olursak, operasyon sonrast donemde hastalarimizda goriilen postoperatif
komplikasyonlarin diger serilerde goriilen komplikasyonlar ile benzerlik gosterdigi ve
bazi caligmalara gore elde etti§imiz verilerin daha yiiz giildiiriicli seviyede oldugunu
sOylenebilir.

HH’de hasta kronik hasta goriiniimiindedir. Biiyliime gelisme geriligi icerisindedir
ve hipoproteinemiye bagli periferal 6demi ve zayif ekstremiteleri vardir. Bu nedenle
boy ve kilo degerleri olarak akranlarina gore genellikle geriden gelirler (57,85). HH
nedeniyle TERP ameliyati yapilan hastalarin ge¢ donem takiplerinde hastalarin boy ve

kilo degerleri 6lciiliip persentil araliklari belirlendi. Olgiilen boy persentil degerlerini
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operasyon oOncesi boy persentil degerleri ile karsilastirdigimizda 54 hastamizin 43
(%79,7)’liinde persentil degerlerinin yiikseldigi, 9 (%16,6)’unda ayni kaldig1 ve 2
(%3,7) hastamizda ise distiigii goriildii. Boy persentil degerinde diigme goriilen 2
hastada konjenital kalp hastalig1 ve konjenital hipotroidi gibi ek anomalilerin eslik ettigi
goriildii. Persentil degerinin ayni kaldigi 9 hastada ise genetik faktorler, beslenme
bozukluklar1 ve sosyoekonomik nedenlerin bu duruma yol agabilecegi diisiiniildii. Ayni
sekilde hastalarin ameliyat Oncesi ve sonrasi kilo persentil degerlerini
karsilastirdigimizda, 54 hastanin 50 (%92,5)’sinde persentil degerinde artis oldugu, 4
(%7,5) hastada ise aymi kaldigi goriildi. Calismamizda kilo persentil degerinin
diizelmesi, boy persentil degerine gére daha hizli oldugu goriildii. Boy uzama egrisinin
kilo alma egrisine gore biraz daha yavas ilerledigi fakat zaman gectik¢e kilo alma
egrisini yakalayabilecegi diisiiniildii. Genelleme yapacak olursak HH’li hastalarin TERP
sonrast boy ve kilo persentil degerlerinde artis izlenmemesinin nedenleri arasinda ek
anomali varligi, hastalarin bir kisminin Suriye uyruklu olup imkansizliklardan dolay1
yeterli hasta bakimi1 yapamamalar1 ve bu hastalar serimizdeki yakin zamanda ameliyat
ettigimiz hastalardan olup bu nedenle takip siirelerinin az olmasindan kaynaklandig:
diisiiniildii. Bu olumsuzluklara ragmen yapilan istatistiksel analizde ameliyat 6ncesi ve
sonrasi Olcililen boy ve kilo persentil degerleri arasinda istatiksel olarak ileri derecede
anlamli fark bulundu (p<0.001). Bu tablo neticesinde yapmis oldugumuz TERP
ameliyatinin hastalarin fiziksel gelisimi iizerinde olumlu etkisinin oldugu gézlemlendi.

Hastalarimiz ameliyat yasina gore 2 grupta incelendi. Hastalarin 21’1 bir yasin
altinda, 33’1 ise bir yasin lizerinde ameliyat edildi. Ameliyat yasina gore hastalar
degerlendirildiginde her iki grup arasinda ameliyat sonrasi donemde; ¢amasir kirletme,
gaita kacirma, kabizlik, enterokolit ve anastomoz darlii acisindan anlamli bir fark
bulunmadi (p>0,05). Bu sonugla hastalarin ameliyat yasinin bir yasin altinda veya
tizerinde olmasinin ameliyat sonrasi olusabilecek komplikasyonlar1 etkilemedigi
sonucuna varildi.

Uzun donem fonksiyonel sonuglar Rintala’nin BFS anketi kullanilarak objektif
olarak degerlendirildi (67). BFS; HH’li hastalarin ameliyat sonrasi barsak kontrolii,
camagir kirletme, kabizlik belirltileri ve HH’nin sosyal etkilerine odaklanan bir anket
calismasidir. Anket 7 sorudan olugmakta olup sorulara verilen puanlar ve bu puanlarin

toplam1 neticesinde hastalarin barsak fonksiyonlari hakkinda bilgiler elde edildi. Bu
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anket sounucunda yapilan TERP ameliyatinin basaris1 degerlendirildi. Hemanshoo ve
ark. (93) tek merkezli yaptig1 bir calismada 72 Hirschsprung hastasinin 37 (%51)’si tek
asamali Duhamel yontemi ile opere edilmistir. Operasyon sonrasi ge¢ donem takiplerde
bu 37 hastaya BFS anketi uygulanmis olup hastalarin ortalama toplam puani 18 olarak
hesaplanmistir. Geri kalan 35 hastaya ise ¢ok asamali Duhamel ameliyati uygulanmis
olup bu hastalarin ortalama toplam puani 15 olarak hesaplanmistir. Bizim ¢aligsmamizda
HH tanisiyla TERP ameliyati yapilan hastalarin barsak fonksiyonlarim1 degerlendirmek
icin kullanilan anketin her bir sorudan elde edilen ortalama toplam puan 19,05 olarak
hesaplandi. Rintala ve ark. yapmis oldugu ¢alismadaki BFS ortalama degeri ise 18 idi.
Hastalarin BFS’ye gore aldiklar1 puanlarin hasta sayisina gore dagilimina bakacak
olursak; hastalarin biiyiik cogunlugunda BFS anketinde aldig1 toplam ortalama puana
gore ¢ok iyi/iyi sinifinda 53 hastanin oldugu, orta/kétii kategorisinde ise 1 hastanin yer
aldig goriildii. Yaptigimiz calismada operasyon sonrasi hastalarin gaita yapma sikligi,
defekasyon hissini kontrol edebilme, gaita yapma hissi, ¢amasir kirletme, gaita kacirma,
kabizlik ve sosyal problemler yoniinden tatminkar oranda ortalamanin iizerinde
seyrettigi genel olarak da barsak fonksiyonlarinin iyi diizeyde oldugu goriildii.
Literatiirdeki en uzun donem takip ve operasyon sonrasi bulgular Ieiri ve ark. 2010
yilinda yapmis olduklar1 47 yil takip siireli calismadir (94). HH nedeniyle TERP
ameliyatt yapilmig ve 18 yasimi asan hastalarin sonuglarinin degerlendirildigi tek
merkezli bir ¢alismadir. Bu ¢alismada HH operasyonu sonrasi barsak fonksiyonlarinin
her zaman istenilen diizeyde olmayabilecegi belirtilmistir. Giinliik normal sayida
diizenli diskilama, hastalarin %85’inde iyi seviyede saglanabilmistir. Fekal inkontinans
%16,7, ¢amasir kirletme %19 oraninda tespit edilmistir. Hastalarin %45°1 evlenmis ve
%64,8’inin ¢ocugu olmustur. Hastalarin ameliyat sonras1 sosyokiiltiirel diizeylerinin iyi
oldugu goriilmiistiir. Sonug olarak hastalarin barsak fonksiyonlar1 memnuniyet verici
diizeyde oldugu goriilmiistiir. Ortalama 40,9 (8-120) aylhk izlem doneminde
karsilagtigimiz ge¢ donem komplikasyonlar ise diger literatiirlerde bildirilen sonuglarla
parelellik gdstermektedir. Serimizin sonuglar1 degerlendirildiginde, klinigimizde HH
definitif cerrahi tedavisinde TERP teknigi uygulanmis olup, definitif ameliyati
yaptigimiz ve uzun donem fonksiyonel sonuglar1 degerlendirilebilen hastalarimizin
biiylik ¢cogunlugunda normal fonksiyonel durum ortaya koyulmustur. Bununla birlikte

HH nedeniyle TERP ameliyati yapilan hastalar, daha uzun takip donemlerini iceren
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daha genis serilerle postoperatif erken donemde oldugu kadar ge¢ donemde de

komplikasyonlar ve yagam kalitesi acisindan takip edilmelidir.



6. SONUC VE ONERILER

e HH cocuklarda goriilen ve 6nemli morbidite veya mortaliteye sebep olan bir
hastaliktir. Farkli yaslarda, farkli sikayetler ile ortaya ¢ikabilir. Giiniimiizde hastalarin
bliyiik kismi1 1 yasindan once tan1 almakta ve tedavi edilebilmektedir.

e TERP, HH’nin tedavisinde etkili bir cerrahi yontemdir. Diger pull-through
teknikleri ile karsilastirildiginda kabizlik, enterokolit, anastomoz darlig1 gibi
komplikasyonlarda 6nemli fark goriilmese de, olasi kolostomi komplikasyonlarinin
goriilmemesi, kozmetik gdriinlimiin iyi olmasi, hastanede kalis siiresini kisa olmasi ve
tedavi maliyetlerini azaltmasi gibi avantajlarindan dolayt HH’de 6nemli bir tedavi
yontemi olarak yerini almaktadir.

e TERP ameliyati, hastalarin durumuna gore kolostomili iki/li¢ seans veya
kolostomisiz tek seans olarak gerceklestirilebilmektedir.

e Tedavi sonrasi kabizlik karsilasilabilen bir diger sikayet olmakla birlikte
genellikle diyet ve medikal tedavi ile diizeltilebilmektedir.

e Anastomoz darligi, postoperatif donemde gelisebilen Gnemli bir
komplikasyondur ve erken saptanmasi halinde dilatasyonla diizeltilebilir.

e HH tedavisi sonrasi erken veya ge¢ donemde enterokolit ile karsilasilabilir.

e TERP ameliyati esnasinda olusabilecek fekal inkontinansi 6énlemek amaciyla;
anal kanalin asir1 gerilmemesi ve sfinkter kasinin yaralanmamasi gerekir.

e Hastalarin ameliyat yasinin bir yasin altinda veya iizerinde olmasi, ameliyat
sonrast olusabilecek komplikasyonlar1 etkilememektedir.

e Hirschsprung hastalarinin biiyilk cogunlugunda saptanan biiyiime ve gelisme
geriligi TERP sonras1 yas ilerledik¢e normal persentil degerlerine ulasmaktadir.

e Hastalarin barsak ve digkilama aliskanliklar1 ve sosyal yasam kaliteleri uzun
donemde takip edilmelidir. Bu amagla kullanilan BFS; kolay uygulanan, objektif ve

anlasilir bir degerlendirme yontemidir.
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e HH nedeniyle TERP ameliyati yapilan hastalar, postoperatif erken donemde
oldugu kadar ge¢ donemde de komplikasyonlar ve yasam kalitesi agisindan takip

edilmelidir.
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