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ONSOZ
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dolayi tesekkiir ederim.

Tez calismalarim sirasinda biiyiik destegini gordiigiim degerli hocam Yrd. Dog.

Dr. Murat Kemal CIGDEM’e ayrica tesekkiir ederim.

Ayrica, tim okul hayatim boyunca destegini gordiigiim aileme, Ozellikle
ortaokulda smifta kalip is hayatina atildiktan sonra elimden tutup okula kaldigim
yerden devam etmemi saglayan babam Abdurrahman CIFTCI’ye tesekkiir eder,

saygi ve sevgilerimi sunarim.

Dr. Ali CIFTCI



GIRIiS

Cocuk cerrahisinin genis olan c¢alisma alanindaki O©nemli konulardan biri
Hirschsprung hastaligidir. Hirschsprung hastalifn (HH) nadir goriilen bir hastalik
olup 4500-5000 canli dogumda bir goriilmektedir (22,26,30).

HH’ndaki temel patoloji distal barsak segmentinde ganglion hiicrelerinin

olmamasidir.

Klasik HH erkeklerde 4 kat daha sik, uzun segment HH ise cinsiyetlerde esit siklikta
goriiliir. HH %80 rektosigmoid, % 15 splenik fleksura-transvers kolon, % 5 total
kolonik ve terminal ileumda lokalizasyon gosterir. HH’la birlikte baska ek

anomalilerin goriilme siklig1 da yiiksektir (%11-30) (23,26).

HH icin en tipik ve en erken belirti dogumdan sonra mekonyumun 24-48 saatten
daha gec¢ cikarilmasidir. Hastalarin %70-80’1 klasik distal barsak tikanikligi tablosu

ile yenidogan déneminde tam alir (21,26).

HH’da en kesin tam1 yontemi tam tabaka rektal biyopsidir (26,48,72). HH tek veya

cok asamali teknikler kullanilarak cerrahi olarak tedavi edilir.

Bu caligmada son 20 yil icerisinde HH nedeni ile opere ettigimiz hastalarin uzun

donem takip sonuclarini literatiir 1s181inda analiz etmeyi amacladik.



GENEL BILGILER
A-TARIHCE

Konjenital aganglionik megakolon, gastrointestinal kanalin distalindeki intramural ganglion
hiicrelerinin eksikligine bagli fonksiyonel kalin barsak tikamikligi seklinde tanimlanabilir.
Tikanikligin nedeni anatomik olmaktan ziyade distal kolorektumun kendiliginden
gevseyememesi ve icindeki diskiyr ilerletecek itici hareketleri yapamamasidir. Yeni
doganlardaki distal barsak tikanikliklarinin en sik nedenidir (1). Konjenital megakolonla ilgili
ilk kayit 1691 ‘de Frederick Ruysch’un bir otopsi ¢calismasina aittir (2). Hastalik klinik agidan
da ilk kez 1888’de Kopenhag’l1 bir ¢ocuk doktoru olan Prof. Harald Hirschsprung tarafindan
diskilama zorlugu ceken ve hastaligin klasik klinik ve anatomik oOzelliklerini tasiyan iki

yenidoganda tanimlanmis ve kolonun konjenital dilatasyonu seklinde adlandirilmistir (3).

Konjenital aganlionik megakolonun cerrahi tedavisine yonelik ilk ameliyat, 1948’de Swenson

ve Bill tarafindan tanimlanmis, daha sonra ki yillarda bagka secenekler de onerilmistir (4-7).

B- EMBRiIYOLOJi

Hirschsprung hastaliginin etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, hastaligin norojenik
prokiirsorlerin gastrointestinal kanalin distaline gb¢ edememesi sonucu olustugunu one siiren
geleneksel hipotez gecerliligini korumaktadir (8). Distal barsagin hem vagal, hem de sakral
krestten gelen hiicreler icerdigi kesinlesmistir. Ancak, sakral krest hiicreleri vagus kokenli
hiicreler barsak duvarinda kolonize olmadan matiir hale gelememektedir (9). Kolonun distal
yaris1 hem vagus yoluyla gelen hem de sakral parasempatik sistemden gelen ekstramural sinir
lifleri tarafindan iki kere innerve edilmektedir. Noroblastlar 6zofagusa 5-6 haftada, mide ve
duodenuma 7. haftada ulagmaktadirlar. Onuncu haftada O©Onbarsak ve ortabarsak
innervasyonunu tamamlamis ve norojenik hiicreler buralarda ganglionlar olusturmaya
baslamis olurlar. Rektum hari¢ gastrointestinal kanalin inervasyonu 11. haftada tamamlanir.

Norojenik hiicreler distal rektuma 12 haftada ulasirlar (8).



Bu goc¢ sirasinda bir taraftanda prolifere olurlar. Noral elemanlar barsak duvar icine barsak
visseral bir organ haline geldikten sonra girer ve derin tabakalara dogru inerek barsagin
intrinsik otonom sinir sistemini olusturan ganglion hiicrelerini meydana getirirler. Noronlarin
proliferasyonu barsak duvarina yerlestikten sonra da devam eder. Olgunlasan enterik néronlar
katekolamin a¢iga c¢ikarmazlar, sadece noron spesifik enolaza (NSE) kars1 immiin reaksiyon
gosterirler. Barsaga ulasan ganglion hiicreleri once Auerbach (myenterik) pleksusunu
olustururlar, daha sonra submukozal pleksusu olusturmak iizere yollarina devam ederler.
Noral krest hiicrelerine go¢ sirasinda fibronektin, laminin (hyaluronik asit) ve kollagen tip 4
gibi ekstraseliiler matriks glikoproteinlerinin yol gosterdigi ve bir yere tutunmalarini sagladigi
gosterilmistir (10). Bir matriks proteini olan laminine kars1 noral krest hiicrelerinde reseptor
oldugu da saptanmistir. Son yillarda yapilan calismalarda aganglionik segmentte yiiksek
diizeyde laminin oldugu saptanmistir. Bu durum bolgede asiri miktarda laminin ve/veya diger

matriks proteinlerinin bulunmasinin norosit migrasyonunu engelledigini desteklemektedir (9).

Aganglionozis muhtemelen noral krest hiicrelerinin go¢ edememeleri, anormal yapida
olmalari, yerlesecegi uygun bir mikrogevre bulamamalari, matriks proteinlerindeki
anormallikler ve immatiir noral elemanlarin olgunlasamamalar1 gibi nedenlerle ortaya

cikmaktadir.

C- PATOLOJi

Sindirim kanalinin sinir sistemi intrinsik ve ekstrinsik olarak iki sebekeden meydana
gelmistir. Intrinsik sisteme “enterik sinir sistemi” de denir. Ozofagustan aniise kadar tiim
sindirim kanalin1 doseyen bu sistemde yaklasik 100 milyon noron yer alir. Barsagin intrinsik
otonomik sinir sistemi 3 ganglion pleksusundan olusur. Bunlardan Auerbach pleksusu sirkiiler
ve longitiidinal adele tabakalar1 arasinda, Henle pleksusu (derin submukozal pleksus)
submukozanin sirkiiler adeleler tarafinda ve yiizeyel submukozal Meissner pleksusu da,
muskiilaris mukoza altinda yer alir. Yapilan ¢alismalarda, 151k mikroskobunda 100 X biiyiitme
ile bir sahada bulunmasi1 gereken normal ganglion sayis1 0.68 £ (.28 ve her ganglion icindeki

hiicre sayisi da 4 +2 oldugu belirtilmektedir (11).



Ekstrinsik sistemi, otonom sinir sistemi olusturur. Intrinsik pleksuslar arasindaki iliski,
paravertebral sempatik ganglionlardan ayrilan sempatik (adrenerjik) lifler ve sakral
parasempatik ganglionlardan ve vagustan ayrilan parasempatik (kolinerjik) lifler yoluyla
kurulur. Preganglionik parasempatik inervasyon kolonun yarisina kadar vagus, daha distal
kesimleri de sakral 2-3 ve 4’ten gelen liflerle saglanir. Bolgede sinaps yaptiktan sonra
postganglionik lifler myenterik ve submukozal pleksuslarda dagilir. Splenik fleksuranin
distalinde gerek vagal, gerek sakral noral krest kokenli lifler nedeniyle ¢ift inervasyon
mevcuttur. Bu yapinin dogal sonucu olarak kolinerjik aktivite daha giicliidiir. Parasempatik
inervasyon sindirim kanali lizerinde esas olarak uyarici etkiye sahiptir. Sempatik inervasyon,
torakal 5 ile lumbar 2 arasindan alimir. Bunlar ¢6liak ve mezenterik ganglionlarda sinaps
yaparlar (11). Dogrudan veya enterik sinir sistemi yoluyla dolayli sekilde inhibitor etkiye
sahiptirler. Pleksuslar icindeki noronal ag sistemi birbiriyle yakindan iligkilidir ve barsagin
emilim, sekresyon, kan dolasimi ve motilite gibi islevlerini biiyiik Ol¢ciide merkezi sinir
sisteminin kontroliinden bagimsiz olarak diizenler. Ozellikle barsak motilitesi primer olarak
ganglionlarda yer alan bu intrinsik noronlar tarafindan kontrol edilir. Ekstrinsik kontrol

ortadan kalksa bile barsak fonksiyonlarinda belirgin bir aksaklik olusmaz (12).

Ekstrinsik kontrol hem preganglionik kolinerjik lifler, hem de postganglionik adrenerjik lifler
tarafindan saglanir. Harekete gecirici uyarilar myenterik pleksus tizerinden ayrilan kolinerjik
preganglionik parasempatik sinir aktivitesi tarafindan kontrol edilir ve kolinerjik lifler
asetilkolin iizerinden barsak duvarindaki diiz kaslarin kontraksiyonunu saglarlar. Adrenerjik
lifler ise, bir miktar uyarici etkiye sahip olsalar da esas olarak norepinefrin araciligiyla

inhibisyonu saglamakla gorevlidirler.

Gastrointestinal motilite {izerinde 6nemli etkisi oldugu anlasilan ii¢iincii bir sistem de non-
adrenerjik nonkolinerjik (NANC) sistemdir. Peristaltik dalgamin distalindeki barsagin
gevsemesini saglayan inhibituvar uyarilar, intrinsik enteral sinir sistemini olusturan pleksuslar
icindeki ganglion hiicrelerinin ¢evresinde yer alan NANC hiicreler ve barsak duvart i¢indeki
postganglionik sempatik sinir uclar1 tarafindan kontrol edilir (13). Intrinsik sinir sistemi
inhibitor etkisini nitrik oksit (NO) aracilifiyla gosterir. Son yillarda NO’in de gastrointestinal
kanal duvarindaki diiz kaslarin gevsemesini saglayan en Onemli norotransmitter oldugu
anlagilmistir (14). Gastrointestinal kanali innerve eden NANC inhibituvar liflerin NO

salgilanmasini arttirmaktadir (14). NO igeren noronlarin eksikligi aganglionik barsagin



gevseyememesine neden olur. Bunun o©nemli kanitlarindan biri aganglionik barsak
spesimenlerinde L-argininden NO olusmasini saglayan nitrik oksit sentetaz enziminin eksik

oldugunun goésterilmis olmasidir (15).

HH sirkiiler diiz kaslarda peptid igeren sinirlerin, dzellikle de VIP, P maddesi, metenkefalin
ve serotonin iceren sinirlerin sayisi normale gore epeyce diisiik bulunmaktadir (16,17). Buna
karsilik sempatik sinirlerde myenterik ve daha ¢ok da submukozal noronlarda bulunan
noropeptid Y ise, HH’da aganglionik segmentte ganglionik segmente nazaran daha yiiksek
konsantrasyonda bulunmaktadir (18). Bu paradoksun, mukoza, submukoza ve muskiiler
tabakadaki noropeptid Y iceren ekstrinsik sinir liflerinin hipertrofisinden kaynaklandig1 veya
ekstrinsik sinir liflerinden salgilanamadigi i¢in konsantrasyonunun yiiksek bulundugu

sanilmaktadir (18).

Noral elemanlar, barsak duvar icine barsak visseral bir organ haline geldikten sonra girmekte
ve submukoza ve kas tabakalar1 arasinda dagilarak, barsagin intrinsik otonom sinir sistemini
olusturan ganglion hiicrelerini meydana getirmektedirler. Okamoto’nun hipotezine gore, bu
goc bir nedenle durakladiginda, distaldeki barsaklar aganglionik kalmaktadir. Ganglion
hiicrelerinin goc¢ii ne kadar erken bir donemde aksarsa segment o kadar uzun olmaktadir (19).
Ganglion hiicrelerinin goc¢ii duraklamasmna ragmen bu hiicrelerle birlesmesi gereken
preganglionik parasempatik lifler uzamaya devam etmekte ve hipertrofik hale gelmektedirler.
Bu nedenle aganglionik barsak segmentlerinde ganglion hiicrelerinin yokluguna karsilik fazla

sayida ve hipertrofik sinir lifleri mevcuttur (20).

Klasik olarak HH’da, bu ii¢ parasempatik ganglion pleksusu da mevcut degildir. Aganglionik
segment ile ganglionik segment arasinda yer alan transizyonel bolgede de (gecis bolgesi)
ganglion hiicrelerinin sayis1 azalmistir. Aganglionik bolgede, kolinerjik ve adrenerjik sinir

lifleri sayica artmis ve hipertrofiktir (21).

HH’da kolonun makroskopik goriiniimii taninin koyuldugu yasa gore farkli olabilir. Ornegin
yenidogan doneminde kalin barsagin dis goriiniisii tamamen normal olabilir. Cocugun yasi

ilerledik¢e proksimaldeki ganglionik segment hipertrofiye olur, cap1 ve duvar kalinligi artar



ve boyca da uzar. Bir siire sonra tenialar kaybolur. Ganglionik ve aganglionik segmentler
arasinda yer alan transizyonel segment huni seklini alir. Distaldeki aganglionik barsak normal

goriiniimdedir.

Genis seriler incelendiginde olgularin %58-81’inde (kabaca 2/3’linde) aganglionik segmentin
sadece rektosigmoid kolonla sinirlt oldugu goriildii. Hastalarin %10-26’sinda aganglionik
segmentin her olguda farkli olmak tizere rektosigmoid kolonun daha proksimalindeki kalin
barsagi da igerdigi, olgularin %3-10’unda da kolonun tamaminin aganglionik oldugu goriiliir
(19,21-26). Aganglionik segmentin terminal ileuma veya daha proksimal barsak
segmentlerine kadar uzandigr olgularda rapor edilmistir (27-29). Total kolonik
aganglionoziste, aganglionik segmentin proksimal ucu olgularin %76’sinda terminal ileuma,
9%19’unda ileumun orta kesimlerine ve %5’inde de jejunuma kadar uzanir (79). HH’da, “all or
none= ya hep ya hi¢” felsefesi gecerlidir. Yani, ganglion hiicreleri ya vardir ya da yoktur.
Transizyonel segmentin uzunlugu degiskendir. Transizyonel bolgede ganglion hiicreleri

goriilmesine ragmen bu segmentin motilitesi normal degildir.

HH’da agonglionik rektumun yeterli inervasyonu vardir, ancak bu inervasyonun
diizenlenmesi bozuktur (11). Bu nedenle, hem kolonun normal peristaltik hareketleri yoktur
ve hem de internal sfinkter tonik bir sekilde kasili haldedir. HH’da rektum duvarinin
gerilmesi, internal sfinkterde gevsemeyle sonuglanmaz. Internal anal sfinkter ve rektumun

sirkiiler kas tabakasindaki toniis artis1 anorektal basincin yiikselmesine neden olur.

D- GORULME SIKLIGI

HH’nin goriillme sikligi, yaklagik 4500 — 5000 dogumda birdir (22,26,30). Klasik olarak
HH’nin miadinda dogmus baska bir saglik sorunu olmayan bebeklerde goriildiigii kabul
edilirse de, literatiirde hastaligin prematiire bebeklerde de goriilebildigini bildiren raporlar
mevcuttur (31). Hastalarin yaklasik %4-8’i 36 haftadan kiiciiktiir. Hastaligin klasik formunda
olgularin %70-80’ni erkektir (23,24). Buna karsilik uzun segment HH’da kiz erkek dagilimi

1:1,3’tiir (32). Biitiin irklarda goriiliirse de, siyah 1rkta digerlerine nazaran daha nadirdir.



Hastaligin ailevi bir egilimi de vardir. HH nin hasta ¢ocugun kardeslerinde ve hastaliga sahip
anne babanin ¢ocuklarinda goriilme sikliginin %I1,5-17,6 arasinda oldugu, hatta bazi serilerde
%30-50’ye kadar ciktigi bildirilmistir (22,23,25,33-36). Bir ¢ocukta hastalik ne kadar uzun
bir barsak segmentini ilgilendiriyorsa, hastaligin cocugun kardeslerinde goriilme sansi da o
kadar fazladir (37). Hastalik erkek ¢ocukta ortaya ¢ikmissa, daha sonraki erkek kardesler kiz
kardeglere gore daha fazla risk altindadir %14 (38). Anne veya babadan birisinde bu
hastaligin olmasi, ¢ocuklarinda da hastaligin goriilme sansim artirmaktadir. Ozellikle uzun
segment veya total kolonik HH’da hastaligin anne tarafindan ¢ocuga aktarilma oran1 babadan
daha yiiksektir. Hastalik annede mevcutsa ¢ocukta goriilme sikligi genel popiilasyona gore

360 kez daha yiiksekken, hastalik babada varsa bu risk 130 kez daha yiiksektir (32,38).

HH’la birlikte goriilebilen ek anomaliler de ailevi olgularda daha yiiksektir (39). Hastaligin
ailevi olgularin varligina ragmen %80-90 oraninda sporadik goriilmesi, ailevi olgularda farkli
segment uzunluklarinin etkilenmesi ve cinsiyet farki gozetmemesi nedeniyle HH’indan birden
fazla genin sorumlu oldugu sanilmaktadir. Uzun segment aganglionozis olgularinin otozomal
dominant, kisa segment aganglionozis olgularinin ise otozomal resesif bir gecise sahip oldugu
diisiiniilmektedir. Bugiine kadar insanlarda bu hastaliktan sorumlu oldugu diisiiniilen bes gen
ve bes kromozom saptanmistir (40-43). Bunlar; onuncu kromozomda (otozomal dominant)
RET geni, 13. kromozomda (otozomal resesif) endotelin reseptor B geni (EDNRB) ve bunun
en Onemli ligand1 olan 20. kromozomda (otozomal resesif) endotelin 3 geni (EDN 3), 22.
kromozomda bulunan SOX10 geni, SIP1 geni ve 5. kromozomda bulunan GDNF genidir.
Ancak bu genlerdeki defektlerin noral krest hiicre popiilasyonunun proliferasyonunu,

ganglion hiicrelerinin gociinii nasil etkiledigi hala bilinmemektedir.

E- BIRLIKTE GORULEN EK ANOMALILER

Konjenital aganglionik megakolon genellikle birlikte bagka bir hastalifi veya anomalisi
olmayan, miadinda dogmus saglikli yenidoganlar da goriilen bir hastaliktir. Ancak bazen
baska konjenital anomalilerle birlikte goriilebilmektedir. HH noérokrestopati hastaliklarindan
birisi olarak degerlendirilir. Feokromositoma, ndéroblastoma, noérofibromatozis, tiroidin
mediiller karsinomu ve karsinoid tiimorler diger norokrestopati hastaliklaridir (26). Bu

nedenle, konjenital aganglionik megakolon, ortak noroektodermal kaynak nedeniyle, ayni



kokene sahip noroblastoma ve norofibromatozis (Von Recklinghausen Hastalig1) gibi baska

hastaliklarla beraber goriilebilmektedir.

Norokrestopatiler disinda HH’la birlikte baska ek anomalilerin goriilme siklig1 da yiiksektir
(%11-30) (23,26). Ek anomali siklig1 ailevi olgularda daha yiiksektir (39). Hastaliga, Down
sendromu (%5-16) intestinal atrezi, rotasyon anomalileri, anorektal malformasyon,
mekonyum ileusu, noronal intestinal displazi gibi gastrointestinal sistem anomalileri (%6),
mikrosefali veya hidrosefali gibi santral sinir sistemi anomalileri, kardiyovaskiiler sistem
anomalileri (%2-8) de eslik edebilir (22,23,26,33,44-46). Bu nedenle, ince barsak atrezisi
nedeniyle ameliyat edilen bebeklerde kolonun HH agisindan gézden gecirilmesi, anorektal
malformasyon (ARM) nedeniyle pullthrough yapilan hastalarda da, distale yakin barsak

ucunun ganglion hiicreleri agisindan incelenmesi gerekir (47).

HH’yla birlikte mikroftalmi, anoftalmi, kolobom, katarakt, glokom gibi géz anomalileri de
goriiliir. Megakolonun yiiz deformitesi, konjenital sagirlik, beyaz sag ile beraber goriilmesine
Shah-Waardenburg sendromu denir (48). HH konjenital santral hipoventilasyonla karakterize
On-dine sendromu, MEN 2A veya MEN 2B sendromu, Smith-Lemli-Opitiz ve Goldberg-
Sbprintzen sendromlariyla birlikte de goriilebilir (49-51).

F- KLiNIiK

Hirschsprung hastalarinin ¢ogu yenidogan doneminde veya bir yasindan Once tam alirlar.
195011 yillardan 1970’11 yillara kadar ortalama tan1 alma yas1 2-3 yasken, 1970’lerden sonra
bu siire 3—6 aylar arasina gerilemistir (25). Hastalarin %70-80’ni mekonyum ¢ikaramama,
abdominal distansiyon ve safrali kusma ile karakterize klasik distal barsak tikaniklig1 tablosu
ile yenidogan doneminde tam alirken, daha kiiciik bir grup hastada tani, yenidogan

doneminden sonra ve hatta erigkin yaslarda koyulur (21,26).

Yenidogan donemindeki semptomlar, herhangi bir nedene bagh alt sindirim sistemi
tikanikliklarindan farksiz olarak, safrali kusma, abdominal distansiyon ve mekonyum

cikaramamadir. Bunlar arasinda HH i¢in en tipik ve en erken belirti mekonyumun 2448



saatten daha ge¢ cikarilmasidir. Normalde miadinda dogan bebeklerin %95°i mekonyumu ilk
24 saat icinde cikarirken, geri kalanlar1 da 48 saat sona ermeden digkilar (52). Mekonyum

cikisinin 48 saatten sonraya kalmasi HH lehine bir belirti olarak degerlendirilmelidir.

Hastalarin sadece %l0-20 kadari bir yasindan sonra kabizlik, enterokolit ataklar1 veya
meteorizm sikayetleriyle hekime bagsvururlar. Yenidogan doneminden sonra teshis edilen
hastalarin hikayeleri incelendiginde, bu hastalarin ¢ogunun mekonyumu normalden daha geg
bir zamanda veya ancak miidahale ile ¢cikarmis olduklar anlagilir (25). Yenidogan déneminde
baslayan bir kabizlik hikayesi veren ¢ocuklar incelenmeyi hak ederler. Biiyiik ¢ocuklardaki
konjenital aganglionik megakolon, psikojenik veya habitiiel konstipasyona benzer semptom
ve muayene bulgularina sahip olabilir. Ayirici tanilar arasinda yer alan ve aymrminda giicliik
cekilen hastaliklarin basinda habitiiel konstipasyon gelir (19). Kabizlik sorunu, dogumdan
hemen sonra veya cok kisa bir siire sonra baglamigsa megakolon olasiligi daha yiiksektir.
HH’da cocuk, kabizlik ¢ceken ¢cocuktan farkli olarak kronik hasta goriiniimiindedir. Genel bir
gelisme geriligi icindedir, karm siskindir, hipoproteinemiye bagli periferal 6demi ve zayif
ekstremiteleri vardir (53,54). Kabizlikta ise, anal sfinkter gaz ¢ikisina izin verdiginden

abdominal distansiyon sik rastlanan bir bulgu degildir.

HH’na sahip bebeklerin dogum agirliklar1 genellikle normaldir (22). Baska nedenlere bagl
konjenital barsak tikanmikliklarinda bebeklerin dogum agirliklart disiiktiir. Konjenital
aganglionik megakolonlu bir yenidoganin fizik muayenesinde abdominal distansiyon en
belirgin bulgudur. Rektal tusede, rektumun kiicilk parmag sarmaladigi ve parmagm
cikarilmasiyla aniisten gaz ve mekonyum figkirdigi goriiliir. Biiyilk cocuklarin fizik
muayenesindeki bulgular arasinda, abdominal distansiyon, dilate barsak segmentlerinin

inspeksiyonu ve sertlesmis digki parcalarinin palpasyonu yer alir.

HH’da diyare ozellikle ii¢c aydan once belirti veren olgularin 1/3’tinde sik karsilagilan bir
semptomdur. Diyare aganglionik megakolonun en ciddi komplikasyonu sayilan enterokolitin
isareti olarak kabul edilmelidir. HH’da enterokolitin goriillme siklifi %12-58 arasinda
degismektedir (55-57). Aym1 zamanda Down sendromuna sahip hastalarda enterokolit siklig
daha yiiksektir (58). Bu sikligin Down sendromlu c¢ocuklarda T ve B lenfosit

fonksiyonlarindaki bozukluktan kaynaklandigi samilmaktadir. Aganlionik segmentin



uzunluguyla perforasyon siklig1 arasinda paralellik vardir. Enterokolit hem aganglionik hem
de ganglionik barsak segmentlerinde goriilebilir (56,59). Enterokolit sirasinda siklikla ates,

kusma, abdominal distansiyon ve paradoksik patlayici diyare goriiliir.

Enterokolitin en ciddi formuna “toksik megakolon” denir. Toksik megakolon tablosu, ates,
safrali kusma, patlayic1 diyare, abdominal distansiyon, dehidratasyon ve sokla karekterizedir.
Toksik megakolonda mortalite %80 civarindadir (26). Tespit edildiginde, acil kolostomi
yapilmasi yasam kurtaric1 olabilirse de, kolostomiye ragmen enterokolit devam edebilir

(60,61).

G- TANI

Klinik belirti ve bulgular, kolon grafisi, anorektal manometri ve rektal biyopsi bir arada

degerlendirildiginde HH nin tanis1t %90- 95 oraninda kesinlestirilebilir.

Yenidogan doneminde semptom veren Hirschsprung olgularinda cekilecek ayakta karin
grafisinde, distal intestinal obstriiksiyon bulgulari mevcuttur. Yenidogan doneminde HH nin
ilk belirtisi barsak perforasyonu ve buna bagh olarak direkt karin grafisinde serbest hava
olabilir. Perforasyon genellikle apendiks veya ¢cekumdadir (10,62). Perforasyonla daha ¢ok

uzun segment Hirschsprung olgularinda karsilasilir (24).

HH’nin tanisinda, kolon grafisi énemli bir ¢aligmadir. Konjenital aganglionik megakolonda
kolon grafisi, bagka on tanilarla cekilen kolon grafilerinden farkli olarak barsak temizligi,
hatta rektal tuse bile yapilmadan cekilmelidir. Goriilmek istenen sey dar ve onun iizerinde yer
alan genislemis kolon segmentidir (7,63). Kolon grafisi yenidoganlarda, hastaligin
tanimlanmasina daha biiyiik yaslarda oldugu kadar yardimci degildir (26,64). ilk birka¢ hafta
icinde hem kontrakte durumdaki aganglionik rektosigmoid kolonun gosterilmesi zordur hem
de aganglionik segmentin {izerindeki kolon transizyonel bolgeyi isaret edecek kadar
genislememistir. Kolon grafisinden 24 saat sonra c¢ekilen direkt karin grafisinde baryumun
bosalmamis olmasi sepsis ve paralitik ileus ekarte edildigi takdirde konjenital megakolon

lehine bir bulgudur, hatta bu hastalik i¢in tipiktir (65). Cocugun enterokolit belirti ve
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bulgularina sahip olmasi perforasyon riski nedeniyle kolon grafisinin ertelenmesini gerektirir

(31).

Total kolonik aganglionoziste kalin barsagin limen capi genellikle dikkat ¢ekecek kadar dar
degildir (66). Ancak bazen konjenital ince barsak tikanikliklarinda oldugu gibi mikrokolon
goriiniimiinde olabilir. Tan1 genellikle laparotomi sirasinda alinacak frozen biyopsilerle
koyulabilir. Distal obstriikksiyon ©On tanisiyla ameliyata girildikten sonra apendektomi
yapilmasi tamy1 kesinlestirir (67,68). HH nin tamisinda kullanilan 6nemli bir laboratuvar
yontemi anorektal basin¢ Ol¢iimii yapilmasidir (25,69,70). Saglikli bir insanda rektum
duvarmin gerilmesi, internal sfinkterlerin gevsemesine ve eksternal sfinkterlerde de istemli bir
kasilmaya yol acar. HH’da ise, rektumun manometre balonuyla gerilmesi internal sfinkterde
gevseme meydana getirmez. Dogru diizgiin yapilan bir anorektal manometrik ¢calismada anal
sfinkterde gevseme oldugunun goriillmesi HH tamisim ekarte ettirir. Total kolonik
aganglionozis tanisinda manometrik calismalara fazla giivenilmemesi gerektigi bildirilmistir

(71).

Konjenital aganglionik megakolon hastaliginda en kesin tam1 yontemi tam tabaka rektal
biyopsidir (26,48,72). Tan histolojik inceleme de Auerbach (myenterik) pleksus ve Meissner
(submukozal) pleksuslarda ganglion hiicrelerinin goriilememesiyle kesinlesir. Biyopsi ile
dogru tam oran1 %90-95’tir (73,74). Anal kanalda pektinat hattin 1,5-2 cm kadar ki kisimda,
Aurbach pleksusuna ait ganglion hiicreleri yoktur. Bu nedenle, yanls pozitif sonuclar elde
etmemek i¢in biyopsinin bebeklerde pektinat hattin en az 1 cm, daha biiyiik cocuklarda da 2—
3 cm proksimalinden yapilmas1 gerekir (26,75,76). HH varsa, lamina propria ve muskiiler
propriada yer alan hipertrofiye olmus sinir lifleri koyu boyanmis olarak goriiliir (77,78).
Yenidoganlardan alinan biyopsilerde ganglion hiicreleri immatiir olduklarindan daha biiyiik
cocuk ve eriskinlerde oldugu gibi baykus gozii seklinde tiggenimsi bir yapida olmadiklarindan

goriintiilenebilmeleri icin LDH veya SDH gibi 6zel boyalara ihtiya¢ duyulur.

11



H- AYIRICI TANI

Mekonyum tika¢ sendromu, kiigiik sol kolon sendromu, mekonyum ileusu, hipotiroidizm,
anal fissiir, anal stenoz ve onde yerlesmis aniise bagl kabizlik, adrenal yetmezlik, beyin
travmasi, hiperganglionozisle karakterize MEN 2B sendromu, megasistis-mikrokolon-
intestinal  hipoperistalsis sendromu gibi visseral myopatiler, skleroderma veya
dermatomyozitis gibi bag dokusu hastaliklari, sepsis ve habitiiel kabizlik konjenital

aganglionik megakolonun ayiric tanisinda yer alan hastaliklardir (42,79,80).

I- TEDAVI

Eskiden lomber sempatektomi yapilmistir. Teorik olarak, distal rektumda sempatik
uyaranlarin ¢ikarilmasi, gevseme uyaranlarinin daha aktif olmasini saglar. Bazi hastalar, bu

yaklagimdan fayda gormiistiir.

1948’de Swenson, HH da ilk basarili definitif cerrahi yaklasimi tariflemistir. Oblik anastomoz

uygulamistir.

1953’te Rehbein, aganglionik segmente low anterior rezeksiyon uygulamistir. Halen bazi

yerlerde uygulanmaktadir.

1956’da Duhamel, aganglionik segmentin peritoneal reflaksin hizasinda rezeke edilip
ganglionik proksimal segmentin retrorektal olarak aniise getirilmesini tariflemistir. 1967’ de

Martin, rektal pos olusumunu engellemek i¢in klemp yerlestirmeyi tariflemistir.

1960’larin basinda Soave, endorektal pullthrough’yu tariflemistir. 1968’de Boley, bunu
modifiye ederek distalde anastomoz yapmistir. Son zamanlarda, laparoskopi destekli teknikler
tariflenmistir. En son olarak, 1998’de laparatomisiz endorektal pullthrough (Soave)

tariflenmis ve basarili bir sekilde uygulanmaktadir.
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Kolostomi

Uc asamal cerrahi planlanan hastalarda, definitif operasyonu korumak icin sag transvers loop
kolostomi tercih edilir ve definitif cerrahi sirasinda kapatilmaz. Iki asamali cerrahi planlanan
hastalarda Frozen kullanilarak leveling loop kolostomi yapilir. Definitif cerrahi sirasinda

kolostomi bozulur, proksimal ucu pullthrough olarak rektuma getirilir.

Swenson operasyonu

Mesane ve ejakulasyon sinirlerini korumak i¢in pelvik diseksiyon rektuma cok yakin planda
yapilir. Dentate line (pektineal hat)’in anteriorde 2 cm, posteriorde 1 cm proksimalinden
rektum oblik olarak tam kat kesilir. Diagonal kesiden dolay1 fekal kontinanst korumak i¢in
internal anal sfinkter (IAS) korunur. Postoperatif enterokoliti azaltmak icin posteriorde IAS

kismen kesilir. Iki katli, oblik kolorektal anastomoz yapilir.

Rehbein operasyonu

Swenson’dan farkli olarak, low anterior kolorektal anastomoz yapilir. Yenidoganlarda 2-3
cm, daha biiyiik cocuklarda 4-5 cm aganglionik segment birakilir. Intraoperatif olarak, Hegar
bujileri ile ciddi IAS dilatasyonu yapilir. IAS aganglionik kaldig1 igin bu dilatasyonlar ¢ok

Oonemlidir ve postoperatif yillarca devam etmek gerekir.

Duhamel operasyonu

Minimal pelvik diseksiyon yapilir. Ganglionik kolon ve distal rektum arasinda genis
anastomoz uygulanir. IAS kontrollii kesilir. Aganlionik rektumun 6n duvari, innervasyonu
(proprioseptif sinirler) ve anorektal bolgedeki duyusal transizyonel epitel korunur. Mesane ve
ejakulator mekanizmaya ait pelvik sinirler korunur. Pullthrough barsak, retrorektal olarak
aniise getirilirip dentate line’nin hemen iizerinden kesilen rektum posterior duvarina
anastomoze edilir. 1967°de Martin, rektal pos olusumunu engellemek i¢in klemp
yerlestirmeyi tariflemistir. iki paralel tiip seklinde duran barsak segmentleri stapler ile
anastomoze edilir. Aganglionik rektumun proksimal pargas1 peritoneal refleksiyon hizasindan

itibaren rezeke edilir.
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Soave-Boley operasyonu (Endorektal Pull-Through)

Onceleri, iilseratif kolitin cerrahi tedavisinde kullanilan ekstramukozal diseksiyon, daha sonra
Soave tarafindan HH’1inda ilk defa uygulanmistir. Soave, rektum mukoza ve submukozasini
soymus ve ganglionik segmenti aganglionik muskiiler cuff’tan distale ¢ekmistir. Onceleri,
rektuma c¢ekilen barsak aniise anastomoze edilmezdi. 1968’de Boley, bunu modifiye ederek

distalde anastomoz yapmaistir.

Distal kolon, peritoneal reflaksinin 4 cm proksimalinden rezeke edilir. Peritoneal
refleksiyonun 2 cm distalinden itibaren endorektal diseksiyon baslanir. Endorektal diseksiyon
miimkiin oldugu kadar distalden yapilmalidir. Ciinkii uzun muskiiler cuff konstipasyon ve
enterokolit riskini arttirabilir. Anal kanala, biiyiik ¢cocuklarda 1,5 cm, yenidoganlarda 1 cm
mesafeye kadar asagiya diseksiyon yapilir. Dentate line’in 1 cm proksimalinden rektum
mukozas1 dairesel olarak kesilir. Operasyondan 10 giin sonra ganglionik segmentin serozasi
muskiiler cuff’a yapisinca daha distalde kalan (sarkan) barsak segmenti rezeke edilir ve
mukoza-mukoza anastomozu yapilir. Boley modifikasyonunda, asag: cekilen kolon, distaldeki

muskiiler cuff’a tek tek siituirlerle dikilir.

Laparaskopik Pull-Through

Mezenter ve ¢epecevre pelvik diseksiyon ve serbestleme laparoskopik olarak yapilir.

Serbestlenen ganglionik kolon rektuma cekilir ve anastomoze edilir.

Primer Pull-Through (Yalmz Transanal Soave)

Hirschsprung definitif ameliyatinin yalmz transanal yol ile yapilmasi ilk defa 1998’de
Mondragon ve Ortega tarafindan tariflenmistir. Cogunlukla, Soave-Boley modifikasyonu
uygun olgularda primer olarak tek seansta yapilir. Ozellikle hayatin ilk 3 ayinda rektumda
daha az enflamasyon vardir ve submukoza ile muskuler tabaka arasinda diseksiyon yapmak

kolaydir.

Rektosigmoid bolgeyi tutan (%75) HH’da ideal bir yontemdir, ancak 50 cm’ye kadar

yapilabilir. Daha uzun segment HH’da diger yontemler kullanilmalidir.
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Acik cerrahi veya laparaskopinin eslik ettigi Soave ameliyatinda abdominal yaklagimin amaci,
pullthrough icin kullanilacak kolon segmenti mezosunun baglanip kesilerek hazirlanmasidir.
Oysa bu iglem yalnmiz transanal yaklasim ile yapilabilir. Abdominal girisimin diger bir amaci
da gecis hatt1 goriilerek aganglionik segmentin uzunlugunun belirlenebilmesi ve ganglionik

oldugu diisiiniilen bolgeden biyopsi alinabilmesidir.

Total Kolonik HH Tedavisi
Cerrahi alternatifler

Total kolektomi ve endorektal ileal pullthrough uygulanabilir.

Sigmoide kadar uzatilmis Duhamel-Martin modifikasyonu: Ganglionik ince barsak,
aganglionik rektum, sigmoid ve inen kolona yan-yana anastomoze edilir. Uzun aganglionik
segment nedeniyle gaita stazi ve buna bagli sik enterokolit ve ciddi konstipasyon gelisir. Bu
komplikasyonlar1 azaltmak icin ileokolik yan yana anastomozun sol kolik arterin asagisindaki

sol kolon seviyesinde sonlandirilmasi onerilir.

Evreli Kimura-Stringel operasyonu (Sag kolon patch enteroplasti): Cekal patch kullamlir. flk
seansta, ganglionik ince barsak, aganglionik terminal ileum ve sag kolon iizerine yamalanir.
Ikinci operasyonda, sag kolon mezenteri kesilir ve ince barsak mezenteri tarafindan beslenen

yamali barsaga Swenson, Duhamel veya Soave pullthrough uygulanir.
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GEREC VE YONTEM

Bu klinik ¢calismamizda, 1988-2008 yillar1 arasinda Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Cerrahisi kliniginde Hirschsprung hastaligi (HH) nedeniyle definitif ameliyatlar1 yapilan 116
olgu degerlendirildi. Tiim olgularin cinsiyeti, akraba evliligi olup olmadigi, aile hikayesi, tan1
yasi, bagvuru semptomu, ameliyat yontemi, ameliyat yasi, ek anomalinin varligi, aganglionik
segmentin uzunlugu ve komplikasyonlarina ait bilgilere dosyalarindan ulasilarak kaydedildi.
Yiizonalt1 olgunun 3’iiniin ¢esitli nedenlerle kaybedildikleri, 63’iine ise tasinmis olmalar
dolayisiyla ulasilamadi. Geriye kalan 50 olguyla ya birebir ya da aileleriyle goriismek
suretiyle kabizlik, distansiyon, enterokolit, soiling, enkoprezis, gelisme geriligi, iiriner
inkontinans, darlik ve yasam kalitesi yoniiyle son durumlarn degerlendirildi. Klinige gelen
hastalarin hikayeleri alinip fizik muayeneleri yapildi. Yakinmalar1 olan olgular ise ADBG,

kolon grafisi veya batin USG ¢ekilerek degerlendirildi.

Klinigimiz kuruldugundan bu yana Duhamel-Martin ve Soave-Boley ameliyatlar1 yapilmakta,
ancak Transanal Endorektal Pulltrough ameliyati son 12 yildan beri yapilmaktadir. Ameliyat

yontemlerinin se¢imi farkli cerrahlarin tercihleri olarak yapildi.

[statiki analiz i¢in Ki-kare ve Fisher Exact test yontemleri kullanildi.
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BULGULAR

Tiim Olgularin Genel Degerlendirmesi:

Klinigimizde Hirschsprung hastaligt nedeniyle ameliyat edilen 116 hastanin 89’u (%77)
erkek, 27°si (%23) kizdi. Hastalarin 29°u (% 25) 1 aylik iken, 46°s1 (% 40) 1-12 ay arasinda,
41’1 (%35) ise 1 yasindan sonra tan1 almiglardi. Ortalama tani yasi ise 20 aydi. Yirmi olgu 6
yasindan sonra tani almisti. Hastalarin 53’iinde (%45) akraba evliligi varken, olgularin 8’inde
(%7) ailede baska bir HH olan akraba vardi. Olgularin 105’1 (%91) klasik HH semptomlariyla
(karinda sislik, mekonyumu ge¢ cikarma ve konstipasyon), 9’u (%7) intestinal obstriiksiyon
tablosu ile 2 hasta ise (%2) intestinal perforasyon gelistikten sonra klinigimize basvurmustu.
Olgularin 90’ma (%78) rektal biopsi ve kolon grafisi ile tam1 konmustu. Diger olgulara ise HH
On tanistyla, intestinal obstriiksiyon ya da perforasyon gelisen hastalarda yapilan abdominal
explorasyonla tam1 konmustu. Olgularin 61’ine (%52) 1-3 yaslar arasinda definitif cerrahi

yapildi.

Olgularin 21’inde (%18) bir veya birden fazla ek anomali saptandi. En sik rastlanan ek
anomali Down Sendromuydu (8 hasta). Bunun yaninda Down Sendromlu hastalarin hepsine
hipotiroidi, 3’iine ise malrotasyon ve kardiak patoloji eslik ediyordu. Birlikte goriilen ek

anomaliler tablo 1’de gosterilmistir.
Aganglionik segmentin uzunlugu hastalarin 14’iinde (%12,5) rektum, 84’{inde (%72) sigmoid
kolon, 5’inde (%4,5) inen kolon, 10’nunda (%8,5) transvers kolon, 1’inde (%0,8) ¢ikan

kolonda ve 2’sinde ise (%1,8) total kolonikti.

116 hastanin 92’sine Duhamel Martin (DM), 8’ine Soave Boley modifikasyonu (SB), 16
hastaya da Transanal Endorektal Pulltrough (TERP) yontemiyle definitif operasyon yapild.
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Tablo 1. Birlikte goriilen ek anomaliler

EKk anomaliler N (%)
Down Sendromu 8 (6,8)
Hipotiroidi 8 (6,8)
Uriner anomali 7 (6)
Kardiak anomali 6 (5,1
Malrotasyon 3(2,5)
Anorektal malformasyon 3(2)5)
Inguinal patoloji 3(2,5)
Over kitlesi 1(0,9)
Hidrosefali 1(0,9)
Muskiiler distrofi 1(0,9)

UZUN DONEM TAKIiP SONUCLARI

Uzun donem takip sonuglar degerlendirilen 50 hastanin 34’ erkek, 16°s1 kizdi. Aganglionik
segment, hastalarin 5’inde (%10) rektum, 39’unda (%78) sigmoid kolon, 5’inde (%10)
transvers kolon, 1’inde (%?2) inen kolonda sonlaniyordu. Olgularin 26’sinda (%52) akraba
evliligi vardi. Birinde (%2) aile hikayesi pozitif idi. Hastalarin 10’unda (%20) bir veya birden
fazla ek anomali saptandi. Hastalarin 2’sinde Down sendromu ile birlikte hipotiroidi ve
malrotasyon, 4’tinde iiriner anomali, 2’sinde kardiak patoloji, 1’inde ARM, 1’inde hidrosefali,
I’inde inmemis testis, 1’inde muskiiler distrofi, 1’inde benign ovariyal kitle saptandi.
Hastalarin definitif cerrahiden sonra gegen siireleri 4 ile 23 yil arasindaydi. En kii¢iik hasta 4
yasindayken en biiyiik hasta ise 25 yasindaydi. Hastalarin 32’si Duhamel Martin, 11°i
Transanal Endorektal Pulltrough, 7’si ise Soave Boley yontemi ile opere edilmisti. Uzun
donem takip sonuclari degerlendirilen hastalarda en sik karsilagilan komplikasyonlar,
olgularin soiling (%38), distansiyon (%34), kabizlik (%32), enterokolit (%18), gelisme

geriligi (%12), tiriner inkontinans (%8) ve enkoprezis (%8) idi.
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Ameliyat yontemine gore komplikasyonlar

a) Duhamel Martin yontemine gore komplikasyonlar:

Bu yontemle ameliyat edilen 32 hastanin 3’iine tek asamali, 11’ine 2 asamali, 18’ine de 3
asamal1 definitif cerrahi yapildi. En sik goriilen komplikasyon soiling (%44) ve kabizlikti
(%38). Istatiksel olarak anlamli bir fark bulunmasa da 3 asamali DM uygulanan hastalarda bu
komplikasyonlarin daha sik goriildiigii saptand1 (Tablo 2). DM yontemi ile opere edilen
hastalar kendi aralarinda degerlendirildiginde, 3 yontem arasinda uzun donem takip sonuglari
acisindan anlamh farkliliklar oldugu saptandi. Gelisme geriligi, 2 asamali DM yontemi ile
opere edilen olgularda anlaml1 derecede daha fazla goriilmiisken, gecici iiriner inkontinansin 3
asamali DM yontemi ile opere edilen hastalarda daha yiiksek oldugu saptandi (p<0.01, p<0.02
sirastyla). DM yontemiyle ameliyat edilen olgularda goriilen komplikasyonlar Tablo 2’de

Ozetlenmistir.

Tablo 2. Duhamel Martin yontemine gore goriilen komplikasyonlar

Ameliyat  Kabizlik  Soiling  Distansiyon Enterokolit Gelisme Uriner Enkoprezis
Yontemi n (%) n (%) n (%) n (%) Geriligi Inkontinans n (%)

n (%) n (%) n (%)

Tek seans 1 (33) 1(33) 1(33) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
309.4)

Iki seans 4(36) 4 (36) 5(45) 2 (18) 3(28) 0(0) 3(27)

11 (34,4)

Ug seans 7 (38,8) 9 (50) 4 (23) 3 (16,6) 2(11) 4(22) 1(5,5)

18 (56,2)

b) Farkli iic ameliyat yontemine gére komplikasyonlar:

Klinigimizde definitif ameliyatlar en stk DM yontemiyle yapilmisti. Her 3 yontem uzun
donem takip sonuglar acisindan kendi aralarinda karsilastirildiklarinda DM yontemi ile opere
edilen hastalarda gelisme geriliginin ve gegici iiriner inkontinansin anlamli derecede yiiksek

goriildiigii saptandi (p<0.05) (Tablo3).
TERP uygulanan hastalarda distansiyon (%37) ve enterokolitin (%36), DM uygulanan

hastalarda ise soiling (%44) ve kabizligin (%38) istatiksel olarak anlamli olmasada daha sik

goriildiigi saptandi.
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Enterokolit en sik TERP uygulanan hastalarda goriilmiisken, SB ameliyati yapilan hi¢bir

hastada enterokolitin gelismedigi saptandi.

Tablo 3. Farkh ii¢ ameliyat tipine gore goriilen komplikasyonlar

Ameliyat Kabizlik Soiling Distansiyon Enterokolit Gelisme  Uriner Enkoprezis
Yontemi n (%) n (%) n (%) n (%) Geriligi Inkontinans n (%)

n (%) n (%) n (%)

DM 12 (38) 14 (44) 10 (31) 5(16) 6 (19) 409) 309

32 (64)

SB 1(14) 1(14) 1(14) 0(0) 0(0) 0(0) 1(14)

7 (14)

TERP 3(18) 4(27) 6 (37) 4 (36) 0(0) 0(0) 0(0)

11 (22)

Aganglionik segmentin uzunluguna gore komplikasyonlar:

Ganglionik segment en sik sigmoid kolonda sonlaniyordu. Aganglionik segment uzunluguyla
uzun donem barsak fonksiyon bozuklugu arasinda anlaml bir iliski olmadig: saptandi. Ancak,
enterokolit goriilme sikliginin sigmoid kolondaki aganglionozis olgularinda anlamli derecede

daha fazla oldugu saptand1 (p=0.01).

Ek anomalinin varhigina gore komplikasyonlar:
Ek anomalisi olan ile olmayan hastalar kiyaslandiginda komplikasyonlar agisindan istatiksel

olarak anlamli bir fark bulunmadig: goriildii.

Ameliyat yasina gore komplikasyonlar:

Ameliyat yasina gore hastalar 4 grupta incelendi. Olgularin 13’1 1 yasin altinda, 24’1 1-3 yas
arasinda, 7’si 3—-6 yas arasinda, 6 hastanin ise 6 yasindan sonra ameliyat edildigi saptandu.
Operasyon yontemine bakilmadan ameliyat yasina gore olgular degerlendirildiginde 1-3 yas
arasinda opere edilen hasta grubunda soiling (%50) ve kabizlik (%38) daha fazla goriiliirken,
1 yasin altinda opere edilen hastalarda distansiyonun daha fazla (%38) oldugu goriildii. Alt1
yasin iizerinde opere edilen 6 hastada ise distansiyonun gelismedigi saptand1 p=0.03 (Tablo

4).
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Tablo 4. Ameliyat yasma gore goriilen komplikasyonlar

Ameliyat ~ Kabizlik Soiling Distansiyon Enterokolit ~ Gelisme Uriner Enkoprezis

Yasi n (%) n (%) n (%) n (%) Geriligi Inkontinans n (%)
n (%) n (%) n (%)

<1 yas 4301 3(23) 5(38) 4 (31) 3(23) 0 (0) 0)
13 (26)

1-3 yas 9 (38) 12( 50) 3(13) 2(8) 2(8) 3(13) 4(17)

24 (48)

3-6 yas 2(29) 2(29) 2(29) 2(29) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
7(14)

> 6 yas 1(17) 1(17) 0 (0) 1(17) 1(17) 1(17) 0 (0)
6(12)

Simdiki yaslarma gore komplikasyonlar:

Simdiki yaslarina gore degerlendirildiginde olgularin 11’1 6 yasindan kiigiik, 22°si 6-12 yas
arasinda, 17 hasta ise 12 yasindan biiyiik idi. Alt1 yasindan kiiciik hastalarda en sik goriilen
komplikasyonlar distansiyon (%72), gelisme geriligi (%45), enterokolit (%50) ve kabizlikti
(%18). Alt1 yasindan kiiciik ¢ocuklarda tiim bu komplikasyonlarin anlamli derecede daha
fazla oranda oldugu saptanmisken (p=0.00), 612 yas arasinda olan 20 hastada en sik goriilen
komplikasyon (%41) soilingti ve istatiksel olarak anlamli fark saptandi (p=0.01).

Oniki yagin iizerinde olan hastalarda ise daha Once var olan semptomlarinin geriledigi
goriildii.

Semptomu olan bazi hastalara c¢ekilen ayakta direk batin grafisinde (ADBG) belirgin
konstipasyonun oldugu, kontrastli kolon grafilerinde ise rektumun cok genis ve proksimal

anastomuzun yapilmadigi olgularda rektal pos goriiniimii oldugu goriildii (Resim 1-2-3-4).

Kabizlik, distansiyon, gelisme geriligi ve enterokolitin 6 yasindan kiiciik hastalarda anlaml
derecede daha fazla oldugu (p=0.00), soilingin ise 6—12 yas arasindaki hastalarda daha sik
oldugu tespit edildi (p=0.01) (Tablo 5).
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Tablo 5. Simdiki yaslarina gore goriilen komplikasyonlar

Simdiki  Kabizlhik  Soiling Distansiyon Enterokolit Gelisme Uriner Enkoprezis
Yasi n (%) n (%) n (%) n (%) Geriligi Inkontinans n (%)
n (%) n (%) n (%)
<6 yas 2(18) 19 8(72) 5(50) 5(45) 2 (18) 19
11 (22)
6-12 yas 0(0) 9 (41) 4(18) 3(14) 1(5) 209 3(14)
22 (44)
>12 yas 0(0) 2(12) 3(18) 1(6) 0 (0) 0 (0) 0 (0)
17 (34)

Takip siiresine gore komplikasyonlar:

Takip siirelerine gore hastalar degerlendirildiginde olgularin 12’si 5 yildan daha az, 15’1 5-10

yil arasinda, 13’ii 10-15 yil arasinda, 10 hasta ise 15 yildan daha fazla siireyle takip edilmisti.

Takip siireleri 5 yi1ldan daha az hastalarda en sik karsilasilan komplikasyonlar distansiyon

(%67), enterokolit (%58), gelisme geriligi (%50) ve kabizlik (%42) idi. Takip siireleri 5

yildan daha az olan hastalarda bu komplikasyonlarin anlamli derecede daha fazla oldugu

goriildii (p<0.01). On yildan daha fazla takip edilen hastalarda ise bu komplikasyonlarin

goriilme sikliginda belirgin azalma olmaktadir (Tablo 6).

Tablo 6. Takip siiresine gore komplikasyonlar

Takip Kabizlik Soiling Distansiyon Enterokolit ~ Gelisme Uriner Enkoprezis
Siireleri n (%) n (%) n (%) n (%) Geriligi Inkontinans n (%)
n (%) n (%) n (%)
<S5yl 5(42) 4(33) 8 (67) 7 (58) 6 (50) 4 (33) 3(25)
12 (24)
5-10 yil 0(0) 4(27) 4(27) 1(7) 0(0) 0(0) 1(7)
15 (30)
10-15 y1l 0(0) 2 (15) 2 (15) 1(8) 0(0) 0 (0) 0 (0)
13 (26)
>15 yil 0(0) 2 (20) 1(10) 0(0) 0(0) 0(0) 0(0)
10 (20)
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Resim 1. Proksimal anastomuzun yapilmadigi rektal posun yan goriiniimii (5 yillik takip)

Resim 2. Proksimal anastomuzun yapilmadigi rektal posun oblik goriiniimii (10 yillik takip)
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Resim 3. Proksimal anastomuzun yapilmadig: rektal posun AP goriiniimii (20 yillik takip)

Resim 4. Proksimal anastomuzun yapilmadigi rektal posun AP goriiniimii (20 yillik takip)
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TARTISMA

Cerrahi tedaviden sonra uzun donem barsak fonksiyonlar1 genellikle konstipasyon, fekal
inkontinans, distansiyon ve enterokolit acisindan degerlendirilir (61). Degerlendirme, objektif
kriterlerin yetersizligi, arastirmacilarin farkli skorlama sistemi ve calisma ydntemlerini
kullanmasindan dolay1 zordur. Degisik ameliyat tekniginin uygulanmasi (Duhamel Martin,
Transanal Endorektal Pulltrough, Soave Boley), sosyokiiltiirel, dietsel, ¢evresel ve ekonomik
durumlar barsak fonksiyonlarini etkilemektedir (112,61). En sik karsilasilan problemler
konstipasyon, inkontinans, distansiyon, enterokolit ve hastaligin yasam kalitesine olan

etkisidir (61). Diger komplikasyonlar daha az siklikta goriilmektedir.
Definitif Ameliyat Yontemleri

Giintimiizde, Swenson, Duhamel ve Soave pullthrough teknikleri tek asamada laparatomi ile
veya laparaskopik destekli olarak yapilabilmektedir (81,82). Sonuglar, klasik olarak iki veya
iic seansta yapilan teknikler kadar basarili hatta daha iyi olabilmektedir (83,84). Tek seansh
teknik kolostomi ihtiyacini ve kolostominin olas1 komplikasyonlarim ortadan kaldirir (88). 2
veya 3 seanslt tekniklerle karsilagtirilinca maliyet oldukc¢a azalir. Tek seansli Soave
pullthrough en sik kullanilan tekniklerden biridir (81,85). Laparatomizis transanal tek seans
yaklagim hizli bir popiilarite kazanmakta ve erken sonuglarinin iyi oldugu goriinmektedir
(85). Bu yontemle iiriner inkontinans ve seksiiel fonksiyonlardan sorumlu pelvik sinirlerin
hasarlanmas1 engellenmis olur. Transanal yaklagim laparaskopik destekli yaklagimla
karsilastirlldiginda, intrabdominal pelvik diseksiyonla iligkili kanama, diger organlarin
zararlanmasi, adezyon olusumunu azaltmasi, daha iyi kozmetik sonug¢larin olmasi ve azalmig

maliyet gibi ek avantajlar1 vardir (86).

Bu calismamizda diger ameliyat yOntemlerini TERP ile kiyasladigimizda, barsak
fonksiyonlar1 iizerine ve olast komplikasyonlar acisindan diger yontemlerin TERP’tan
herhangi bir ustiinliikleri saptanmadi. Her ameliyat gerek kendisine gerekse anesteziye bagh
mortalite ve morbiditeye sahip oldugundan definitif ameliyatlarin uygun hastalarda tek

seansta bitirilmesi uygundur.
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Konstipasyon

Hirschsprung hastaliginda pullthrough ameliyatindan sonra en sik karsilagilan yakinmalardan
biri kabizliktir. Pullthrough sonrasi konstipasyon insidanst %6-11 arasinda degisir (87,89).
Kabizligin nedenleri, anal sfinkter akalazyasi, geride aganglionik segmentin kalmasi,
anastomoz hattindaki darlik ve fekalomdur. En sik neden anal sfinkter akalazyasidir (90).
Rescorla ve arkadaslari, 5 yillik bir takipten sonra hastalarin %88’inde diskilama zorluklar
tespit etmislerdir. Bu grupta anal inkontinansi olan bazi hastalar da olmasina ragmen,
semptomlar uzun takiplerde diizelmis olup, 15 yil ve daha fazla devam edilen takiplerde

%100 oraninda normal digkilama saglandiginm bildirmislerdir (91).

Bu calismamizda olgularin %32’sinde kabizlik gelistigi goriildii. Kabizlik 3 asamali Duhamel
Martin uygulanan olgularda en fazlaydi. Bu hastalarin bir kismi gaita yumusatict ilag
kullanma ihtiyact hissetti. Hastalarin ¢oguna anal inkontinans eslik ediyordu. Takip edilen
hastalarda 6 yasindan sonra kabizligin tamamen diizeldigini gordiik. Ozellikle darlik gelisen
hastalarda anal dilatasyon ve gaita yumusaticilara karst direng gosteren 3 hastaya
striktiiroplasti ve sfinkterotomi uygulandi. Cerrahi revizyon sonrasi klinik olarak diizelme

saptand.

Soiling ve Enkoprezis

Bir hastanin yasam kalitesine en fazla etki eden uzun donem komplikasyonun fekal
inkontinans oldugu kanisindayiz. Anal inkontinans oranlart gesitli serilerde %0-74 olarak
bildirilmistir (92,98). Genel olarak, internal anal sfinkterin tiimiinii korumanin Oneminin
anlasilmasiyla, inkontinans insidansinda azalma gozlenmistir. Cesitli calismalarda DM
teknigiyle ameliyat edilen hastalarin 6nemli bir kisminda (%39,6) orta diizeyde kontinans
problemleri olabilecegi bildirilmistir (93). Anorektal manometride de istirahat ve sikma
basinglar1 belirgin olarak diisiikk goriilmiistiir. Diislik istirahat basincinin nedeninin kismen
pullthrough prosediirii sirasinda yapilan IAS myotomisi oldugunu ve kismen de prosediir
sirasinda yapilan retraksiyonda olusan anal dilatasyon oldugu ileri siiriilmiistiir (94). Yapilan
calismalarda basit dilatasyonlarin da mindr inkontinans ve sfinkter skarlagsmasina neden
olabildigi bildirilmistir (95). EAS’deki genis kesintilerin hafif konstipasyonla iliskili oldugu,
primer modifiye Duhamel prosediiriinden sonra olusan konstipasyonun sadece yetersiz

sfinkterotomiden degil, aym zamanda EAS’in hafif hasarlanmasina da bagli oldugu
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bildirilmistir (96). Catto-Smith ve arkadaslari, fekal soilingin var olan kayitlarda hastalarin

%44’ iinde, anketlerde ise hastalarin %80’inde oldugunu bildirmislerdir (97).

Yaptigimiz calismada en sik goriilen komplikasyon soiling idi. Hastalarin %38’inde soiling,
%8’inde ise enkoprezis vardi. Ameliyat yontemleri kiyaslandiginda istatiksel olarak anlaml
olmasa da en sik Duhamel ameliyatlarindan sonra fekal inkontinansin gelistigini saptadik.
Soilingin yagla birlikte azaldig1 dikkati cekmektedir. Tiim hastalar degerlendirildiginde
soiling ve enkoprezis oram1 %46 iken, 12 yasindan biiyiik cocuklarda %12 oranina geriledigi
goriildi. Bu durum yas ilerledikce kontinansla ilgili problemin azaldigini ve barsak

adaptasyonun arttigimi gostermektedir.

Inkontinans1 devam eden hastalarda cekilen ayakta direk batin grafisi ve kontrastli kolon
grafilerinde rektum cok genis idi ve belirgin olarak kabizlik mevcuttu. Ozellikle Duhamel
operasyonundan sonra proksimal anastomozun yapilmadigi tek stappler uygulanan hastalarda
proksimalde kalan rektal posun icindeki gaita stazina ve basiya bagl olarak soiling devam
etmektedir. Bu nedenle, batindan ikinci bir stappler kullanilarak proksimal anastomozun

yapilmasi kabizlik ve soilingin 6nlenmesinde etkili olabilir.

Enterokolit

Enterokolit, HH’da morbidite ve mortalitenin en Onemli nedenlerinden biridir (98,99).
Enterokolit hem ameliyat oncesi hem de sonrasinda olusabilir. Bu ciddi komplikasyonun
definitif pullthrough ameliyatindan sonra %40 siklikta olustugu ve mortalite oraninin %3 ile
%30 oldugu bildirilmistir (91,100). Yapilan ¢alismalarla, ameliyat oncesi enterokolit geciren
cocuklarda pullthrough prosediiriinden sonra bu komplikasyonun tekrarlama riskinin arttig
goriilmiistir (101). Hackam, enterokolitin definitif ameliyat sonrasi hastalarin %32’sinde
olustugunu, anastomoz kagagi, striktiir varligi, ameliyat sonras1 yapisikliklara bagl barsak
obstriiksiyonun olusmasi gibi faktorlerin enterokolit riskini ii¢ kat arttirdigimi bildirmistir
(102). Primer endorektal pullthrough prosediirlerinin degerlendirildigi ¢ok merkezli bir
degerlendirmede, striktiir olusumunun enterokolit gelisiminde Onemli bir faktér oldugu
gosterilmistir (103). Bunun nedeni, parsiyel obstriiksiyonun staza, bakteri cogalmasina,
mukozal invazyona ve en sonunda lokal ve sistemik enflamatuar cevaba sebep olmasidir

(102).
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Bu calismamizda, 9 hastada (%18) postoperatif, 8 hastada ise (%16) preoperatif donemde
enterokolit goriildii. Istatiki olarak anlamli fark olmasa da TERP uygulanan hastalarda
postopereratif enterokolitin daha sik goriildiigii saptandi. Enterokolit gelisen hastalarin 3’iinde
(%33) darlik ve cerrahi revizyon gerektirecek komplikasyon vardi. Darlik gelisen ve cerrahi
revizyon yapilan hasta grubunda enterokolit atak sayisinin diger hasta gruplarina gére 3 kat
daha fazla oldugu goriildii. Postoperatif enterokolit gelisen hastalarin % 33’iinde preop
enterokolit gelismisti. Enterokolit ataklarinin biiyiik ¢ogunluguna pullthrough prosediiriinden
sonraki ilk 3 yilda rastlandi. Ameliyat yasi ile postoperatif enterokolit siklig1 arasinda fark
saptanmadi. Enterokolit, simdiki yaslara gore degerlendirildiginde 6 yasindan kiiciik
hastalarda %50 oraninda goriiliirken, 12 yasindan biiyiik hastalarda %6 oranindaydi. Darligin
giderilmesine, cerrahi revizyona ve barsak adaptasyonun artmasina bagli olarak goriilme

sikliginda belirgin azalma olmaktadir.

Darhk

Anal anastomoz striktiiriiniin insidans1 %3-35 arasinda degisir ve ¢ogunlugu tekrarlayan
dilatasyonlarla tedavi edilir (104). Striktiirlerin ¢ogunlugunun etyolojisinde anastomozda
iskemi veya kacak, oblik yerine sirkiiler anastomoz yapilmasi ve dilatasyon programina uyum
saglamada basarisizlik vardir (104). Teilbatum ve arkadaglar1 primer endorektal pullthrough
sonrasinda ¢ogunlugu hafif olarak derecelendirilen %15 oraninda striktiir bildirmislerdir
(105). Kiiciik cocuklarda striktiir olugma riski fazla degildir (105). Kalic1 striktiirlerin
cogunlugu oOzellikle anastomoz kacagi olanlarla iligkilidir. Barsagin iskemik segmentiyle
iligkili olan striktiirler kalic1 olmaya egilimlidirler ve dilatasyonlara cevap vermeyebilirler
(104). Siklikla, ileri diizeydeki striktiirlere cerrahi diizeltme olarak striktiiroplasti veya redo
pullthrough gerekir. Ciddi olgularda kolostomi yapilmasi veya bir tel iizerinden antegrade
dilatasyonla miikoz fistiil yapilmasi faydali olabilir (106). Olgularimizin 4’tinde (%8) anal
anastomoz striktiirii mevcuttu; bu olgularin 3’iine DM, 1’ine ise TERP yapilmisti. Bir hasta

anal dilatasyonla tedavi edildi, 3 hastaya striktiiroplasti ve sfinkterotomi uygulandi.
Uriner inkontinans
HH’da kullanilan degisik tekniklerdeki postoperatif ‘eniirezis’ insidanst %9,5 olarak

bildirilmistir (107). Bu insidans, prosediirlere gore: Rehbein %5,4, Swenson %10,4, Soave

%15,3 ve Duhamel %14,3 olarak bildirilmistir (107). Bazi hastalarin alt iiriner sistemin
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kazanilmig denervasyonuna bagli olarak fonksiyonel iiriner kontinans yoniinden zarar
gordiigiinii gosterir. Genel kabul goren goriis, HH It ¢ocuklarin genel olarak dnceden iirolojik
problemleri olmadigindan rutin preoperatif iirodinamik goriintilleme yapmanin gerekli

olmadig1 yoniindedir (108).

Bu calismamizda hastalarimizin 4’tinde (%8) pulltrough ameliyati sonrasi eniirezis meydana
gelmis olup tiimii DM ameliyati yapilan olgulardi. Eniirezis yaklasik olarak 6 ay- 3 yil
arasinda devam etmis olup daha ¢ok noktiirnal eniirezis seklinde tarif edilmekteydi. Yapilan
iirolojik incelemede, 4 hastanin iiriner USG’si normaldi. Noktiirnal eniirezis gelisen 4 hasta
disinda, tiim hastalar iirolojik yonden sorgulandi. Uriner anomali insidansi %8 olarak
saptandi. 1 hastada hafif derecede hidronefroz, 1 hastaya tekrarlayan IYE ve reflii nefropatisi
sonrast nefrektomi yapildigi, 1 hastada bilateral grade 3 VUR, 1 hastada ise bilateral
nefrolitiazisin oldugunu saptadik. Uriner sistemde postoperatif dosnemde anomali saptanan 4
hastaya DM prosediirii uygulanmisti. HH nedeniyle cerrahi yapilacak tiim hastalara, mesane
cikis obstriiksiyonu ile ilgili dnceden var olan iirolojik semptom ve bulgularin tespit edilmesi

amaciyla klinik ve ultrasonografik olarak degerlendirilme yapilmalidir.

Yasam Kalitesi Sonuclar:

HH onceden beklenenden daha kompleks bir otonomik ve sinir sistemi anormalligi icerir
(109). Cerrahi olarak tedavi edilmis HH’da sonuglar genel olarak oldukg¢a tatminkardir
(91,110). Bununla birlikte, hastalarin bir kisminin definitif cerrahiden sonra problemlerinin
devam ettigi ve tam diizelmenin hemen saglanamadigi goriilmektedir. Ayrica uzun dénem
takiplerin biiyiik cogunlugu sadece fonksiyonel sonuclar iizerinde yogunlasmaktadir. Aslinda

ciddi semptomlarin olmadig durumlarda emosyonel ve psikolojik geligsimleri normaldir.

Yapilan calismalarda, yasam kalitesindeki en biiyiik negatif etkinin kabizliktan degil fekal
soilingden kaynaklandigi bildirilmistir (111). Marty’nin yaptig1 calismada, soiling olgularin
%74’tinde goriilmiistiir (98). Yanchar ve Soucy, fekal kontinansla ilgili problemlerin 15
yasindan kiiciikler arasinda yaygin oldugunu belirtmistir (109). Bu hastalarin sosyal ve aile
yasamlar1 iizerindeki etkiler barsak fonksiyonlar1 ile benzerlik gosterir. Bes ile 15 yas
arasindaki ¢ocuklarin %50'si barsak fonksiyonlarmin kendi aktivite ve sosyal hayatlarinda

belirgin etkili oldugunu belirtmislerdir. Daha genc¢ yastaki hastalarin ailelerinin %32’si
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cocuklarinin barsak aliskanliginin kendi normal aile hayatlarina engel oldugunu ancak

cocuklar 15 yastan daha biiylik oldugunda bu oranin % 0’a indigini belirtmislerdir (109).

Yaptigimiz ¢aligmada soiling, enkoprezis, kabizlik ve insizyon skarinin fiziksel, duygusal ve
psikolojik olarak kotii etki biraktigini, hastalarin sosyal ve duygusal gelisimi iizerinde

olumsuz bir etkiye sahip oldugunu gézlemledik.

Soiling ve enkoprezis, hastalarin %46’sinda var oldugu ancak 12 yas iistiindeki hasta
grubunda %12’ye geriledigi goriildii. Hastalarin %32’si kabizlik sorunundan, %?20’si ise
soiling yakinmasindan dolay1 tedavi almak i¢in bagvuruda bulundu. Hastalarin %35’inde
soiling sonras1 ice kapanma sosyal yasam kalitesinde azalma, %3’iiniin ise psikolojik tedavi
aldig1 saptandi. U¢ asamali DM uygulanan hastalarin %350’si insizyon yerinin yarattig
psikolojik rahatsizliktan dolayr rekonstriktif cerrahi yaptirmayr diisiinmektedirler.
Rekonstriktif cerrahi yaptirmayr diisiinen 9 hastanin 5’ini  erkekler, 4’tinii kizlar
olusturuyordu. Bu nedenle, uygun olgularda kolostomisiz ameliyatlarin tercih edilmesi
diisiiniilmelidir. Bu sonuglar daha 6nceki bazi calismalarda saptanmis olan ilerleyen yas ile
birlikte fonksiyonel problemlerin azaldigina dair sonuglari dogrulamaktadir. Literatiir verileri
cerrahi diizeltmeden sonra zamanla barsak fonksiyonlarmin da giderek iyilestigini

gostermektedir.

HH’nin tedavisi, sadece cerrahi olarak patolojiyi diizeltmesi degil, bunun yaninda cerrahi ve
psikolojik komplikasyonlar1 da igermelidir. HH’nmin tam tedavisinde aileye cerrahi
prosediirlerinin son adim olmadigi ve bu siire¢in eriskin yasa kadar devam edebilecegi
anlatilmalidir. Tedavi siireci gergekei bir yaklagimla aile ile paylasilmali, cerrahi ve psikolojik
komplikasyonlarin yas ilerledik¢e azalacagi belirtilmelidir. Barsak problemleri olan ¢ocuklar
ve aileleri bircok hastada oldugu gibi ilerleyen yillarda normal barsak fonksiyonlarini
kazanacaklar1 konusunda bilgilendirilmeli ve cesaretlendirilmelidir. Aileyi bu duruma adapte
edebilmek ve gelisen her komplikasyonda medikal destek alacagimi ve bu komplikasyonun

asilacagini bilmesi uzun donem takip sonuglar agisindan basariy1 arttiracaktir.
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SONUCLAR

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi kliniginde 1988-2008 yillar1 arasinda

Hirschsprung hastaligi nedeniyle opere edilen 116 hastanin ameliyat cesidine, basvuru

semptomuna, akraba evliligine, ameliyat yasina, ek anomalinin varligina, aganglionik

segmentin seviyesine, cinsiyetine ve simdiki yaslarina gore uzun donem sonuglari

degerlendirildi.

1- Biiyiime ve gelisme geriligi saptanan hastalar yas ilerledik¢e normal persantil degerine
ulagsmaktadir.

2- Kabizlik, enkoprezis, soiling, enterokolit, darlik gibi ge¢ komplikasyonlar, ameliyat
yontemleri ile karsilastirildiginda anlamh bir fark saptanmada.

3- Insizyon yerinin yarattig: ruhsal travma goz ardi edilmemeli, enterostomi yapma ve
kapama sirasinda gelisecek mortalite ve morbiditeden kaginmak icin uygun hastalarda
tek seans definitif cerrahi yapilmalidir.

4- Enterokolit ataklarmin biiyiik cogunluguna pullthrough prosediiriinden sonraki ilk 3
yilda rastlandi. Darlik gelisen ve cerrahi revizyon yapilan hasta grubunda enterokolit
atak sayis1 diger hasta gruplarina gore 3 kat daha fazla olmaktadir.

5- Soiling, enkoprezis ve insizyon skran fiziksel, sosyal, duygusal ve psikolojik olarak
kotii etki birakmaktadir.

6- Yasin artmasi ile beraber ge¢ komplikasyonlarin goriilme sikligi belirgin azalmakta,
proksimal anastomozun yapilmadig: tek stappler uygulanan hastalarda ise rektal posa
ve bastya bagli olarak soiling devam etmektedir.

7- HH’nin tedavisinde cerrahi prosediirlerin son adim olmadigi ve hastalarin medikal

destege olan ihtiyaci erigkin yasa kadar devam edebilecegi unutulmamalidir.
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OZET

Amag: Bu ¢alismadaki amacimiz, 20 yillik siire icerisinde Hirschsprung hastaligi nedeniyle
ameliyat ettigimiz hastalarin uzun dénem takip sonuglarini degerlendirmekti.

Gere¢ ve Yontem: 19882008 yillari arasinda Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Cerrahisi kliniginde Hirschsprung hastaligi nedeniyle ameliyat edilen 116 hasta dosya
bilgileri ile ve ulasilan 50 hasta uzun donem takip sonuclariyla degerlendirildi. Olgular
ameliyat cesidine, bagvuru semptomuna, akraba evliligine, ameliyat yasma, ek anomalinin
varligina, aganglionik segmentin seviyesine, cinsiyet ve simdiki yaslarina gére uzun dénem
takip sonuglar degerlendirildi.

Bulgular: Klinigimizde Hirschsprung hastaligi nedeniyle definitif ameliyatlar1 yapilan ve
uzun donem takip sonuglart degerlendirilen 50 hastanin 34’1 erkek, 16’s1 kizdi. Aganglionik
segmentin uzunlugu hastalarin 5’inde (%10) rektum, 39’unda (%78) sigmoid kolon, 5’inde
(%10) transvers kolon, 1’inde (%2) inen kolonda sonlamyordu. Olgularin 26’sinda (%52)
akraba evliligi, 10’unda (%20) ek anomali saptandi. Bir hastada (%2) ise aile hikayesi pozitif
idi. Hastalarin definitif cerrahiden sonra gecen siireleri 4-23 yil arasindaydi. Hastalarin son
takip sirasindaki yaslar1 4-25 yas arasinda degismekteydi. Hastalarin 32’si Duhamel Martin,
11°1 Transanal Endorektal Pulltrough, 7’si ise Soave Boley modifikasyonu yontemi ile opere
edilmigti. Uzun donem takip sonuclari degerlendirilen hastalarda en sik goriilen
komplikasyonlar olgularin %38’inde soiling, %34’iinde distansiyon, %32’sinde kabizlik,
%18’sinde enterokolit, %12’sinde gelisme geriligi, %8’ inde iiriner inkontinans ve %8’ inde
enkoprezis idi.

Sonugclar: Hirschsprung hastaliginin tedavisi, sadece cerrahi olarak patolojiyi diizeltme degil,
bunun yaninda cerrahi ve psikolojik komplikasyonlari icermelidir. Cerrahi diizeltmeden sonra
yas ile birlikte barsak fonksiyonlarinda iyilesme goriilmektedir. Hirschsprung hastaliginin
tedavisinde cerrahi prosediirlerin son adim olmadigi, hastalarin medikal destege olan ihtiyaci
eriskin yasa kadar devam edebilecegi unutulmamalidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Hirschsprung hastaligi, pulltrough, uzun dénem takip, tedavi

32



SUMMARY

Purpose: The purpose of the present study was to evaluate the patients who treated due to
Hirschsprung’s disease in the last 20 years period.

Materials and Methods: A total of 116 patients who operated because of Hirschsprung’s
disease between 1988-2008 were evaluated file records and 50 patients who communicated
were evaluated for long term results. The patients’ type of surgical technique, presentation,
intermarriage, operation age, associated anomalies, the level of aganglionic segment, gender
and current age were evaluated.

Results: The male/ female proportion of 50 patients who operated because of Hirschsprung’s
disease in our clinic was 34/16.The level of the aganglionic segments were rektum in 5 (%10)
patients, sigmoid colon in 39 (%78) patients, transvers kolon in 5 (%10) patients and
descending colon in 1 (% 2). Intermarriage was present in 26 (%52) patients, associated
anomalies were present in 10 (%20) patiens. There was parental history in one patient (%?2).
The time passed after definitive surgery was 4-23 years. The current age of the patients were
between 4-25 years. Patients surgical technique were Duhamel Martin in 32 patients,
Transanal Endorektal Pullthrough in 11 patient and SoaveBoley modification in 7 patients.
The most seen complications of the patients evaluated for long term outcome were soiling in
%38, distention in %34, constipation in %32, enterocolit in %18, growth retardation %12,
urinary incontinence in %8 and encompresis in %S3.

Conclusions: The treatment of Hirschsprung’s disease is not only the surgical correction of
the pathology, but it should include the treatment of surgical and physiological complications
as well. After the surgical repairment the bowel functions getting beter in time. The surgical
procedures aren’t the last step in Hirschsprung’s disease and it should be keep in mind that

these patients’ necessity of medical treatment continue until adult time.

Keywords: Child, hirschsprung’s disease, pull-through, long term outcome and treatment
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