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KISALTMALAR

: Anorektal malformasyon

: Dakika

: Eksternal anal sfinkter

: Endotelin reseptor B

: Endotelin 3

: Hirschsprung hastaligi

: Internal anal sfinkter

: Kilogram

: Laparoskopi yardimli transanal endorektal pull-through
: Multiple endokrin neoplazi

: Mililitre

: Milimetre

: Non-adrenerjik non-kolinerjik
: Noronal intestinal displazi

: Nitrik oksit

: Transanal pull-through
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OZET

Amag: Bu calismada, Swenson ve laparoskopi yardimlhi transanal endorektal
pull-through (LYTERP) yontemleriyle ameliyat edilen hastalarin sonuglarinin

karsilastirilmast amaglanmastir.

Hastalar ve yontem: Bu ¢alismada; HH nedeniyle 2002-2011 yillar1 arasinda
Swenson (Grup 1) ve LYTERP (Grup II) ameliyatlar1 yapilan 49 hasta incelendi.
Grup I'de 18 hasta (14 erkek, 4 kiz), grup II'de 31 hasta (26 erkek, 5 kiz) olup,
hastalara ait veriler, geriye doniik olarak incelendi. Sosyal yasam kaliteleri, hastalarla
ve aileleriyle goriisiilerek kaydedildi. Kontinans degerlendirmesi Krickenbeck

skorlamasiyla yapildi.

Bulgular: Ameliyat yaslar1 grup I'de 6,5 ay, grup II'de 3 ay olarak bulundu
(p>0,05). Grup I'de 3 hastada, grup II'de 4 hastada ek anomali tespit edildi (p>0,05).
Her iki grupta gegis zonu dagilimi arasinda fark izlenmedi. Grup I'de 6, grup II'de 4
hastaya ameliyat oncesi kolostomi agild1 (p>0,05). Ameliyat siiresi grup I'de 132 dk,
grup ITI'de 100 dk idi (p<0,05). iki grupta da ameliyat sonrasi1 hastanede kalma siiresi
7 gilin (p>0,05) iken, toplam hastanede kalma siiresi grup I'de 11 giin, grup II'de 13
giin olarak bulundu (p<0,05). Grup I'de anal dilatasyon sayist 2, grup II'de 9 idi
(p<0,05). Ameliyat sonrast grup I'de 15 hastada toplam 42 kez, grup II'de 21 hastada
toplam 32 kez enterokolit goriildii (p<0,05). Krickenbeck skorlamasina gore, gruplar

arasinda fark saptanmadi.



Sonu¢: Ameliyat sonrast sonuglar ve komplikasyonlar agisindan, gruplar
arasinda belirgin fark saptanmasa da minimal invazif bir islem olan LYTERP'in,
daha kisa ameliyat siiresi ve daha az enterokolit siklig1 ile Swenson ameliyatina

istiinliigiinlin goz ard1 edilemeyecegi sonucuna varilmistir.

Anahtar kelimeler: Hirschsprung hastaligi, Swenson, laparoskopi, endorektal

pull-through



THE COMPARISON OF POSTOPERATIVE RESULTS
OF SWENSON'S TECHNIQUE AND LAPAROSCOPY
ASSISTED TRANSANAL ENDORECTAL PULL-
THROUGH IN HIRSCHSPRUNG'S DISEASE

ABSTRACT

Aim: In this study, we compared the postoperative results of Swenson's
operation and laparoscopy assisted transanal endorectal pull-through (LATERP) for

Hirschsprung' s disease.

Patients and methods: Forty-nine HD patients operated on between 2002-
2011 were divided in two groups according to operative technique and results were
compared with each other. In group I, there were 18 patients (14 boys, 4 girls) and
these patients were operated with Swenson' s technique. In group II, there were 31
patients (26 boys, 5 girls) and these patients were operated with LATERP. The datas
of patients were reviewed retrospectively. Quality of life, in consultation with
patients or their families were recorded. Continence was assessed by the

Krickenbeck classification.

Results: In group I, the patients were 6,5 months old at operation and 3 months
old in group II. There were additional anomalies in 3 patients in group I and 4

patients in group II (p>0,05). Localization of transitional zone were similar in two

\



groups. Preoperative ostomy was needed in 6 patients in group I and 4 patients in
group II (p>0,05). Operation time was 132 minutes in group I and 100 minutes in
group II (p<0,05). In both two groups, postoperative hospitalization time was about 7
days (p>0,05). Total hospitalization time was about 11 days in group I and 13 days in
group II (p<0,05). Number of anal dilatations was 2 in group I and 9 in group II
(p<0,05). Number of postoperative enterocolitis attacks was in total 42 times for 15
patients in group I and 32 times for 21 patients in group II (p<0.05). Faecal
continence scores were similar according to Krickenbeck classification in both two

groups.

Conclusions: Although the functional results and complications rates are
similar in the both groups, we identified that LATERP has some advantages to the
Swenson's operation, minimized blood loss and shorter operation time and less
enterocolitis. According to this results we think that LATERP is preferable to

Swenson's technique for management of HD, where possible.

Keywords: Hirschsprung's disease, Swenson, laparoscopy, endorectal pull-

through

Vi



GIRIS VE AMAC

Hirschsprung hastaligt (HH) sindirim kanalinin distalindeki intramural
parasempatik gangliyon hiicrelerinin eksikligi veya yoklugu ile karakterize
konjenital ve fonksiyonel bir hastaliktir. HH'nin tedavisine yonelik ilk cerrahi

girisim, 1948 yilinda Swenson tarafindan yapilmistir (1).

HH'de uygulanan cerrahi tedavi yontemlerinin hepsinde temel prensip,
internal anal sfinkter (IAS)in kismen, eksternal anal sfinkter (EAS)'in tiimiiyle
korunarak, agangliyonik segmentin ¢ikarilip normal bir barsak segmentinin aniise
anastomoz edilmesidir (1). HH'de uygulanan ii¢ temel cerrahi teknikte benzer
oranlarda komplikasyon goriilmektedir (2). Ameliyat sonrasi erken donem
komplikasyonlari, anastomoz kagagi, yara infeksiyonu ve anastomoz darligidir (3).
Gec¢ donem komplikasyonlar1 arasinda konstipasyon, enterokolit, kirletme,

inkontinans vb. sayilabilir (4).

HH'nin tedavisinde Swenson'un tanimladigi cerrahi yontem, bir¢ok cocuk
cerrahi tarafindan halen kabul gérmektedir. Bu yontemin temel prensibi, dentat
¢izginin hemen yukarisindan baglayarak agangliyonik kolon segmentinin ¢ikarilmasi

ve normal gangliyon ihtiva eden kolon segmentinin aniise anastomozu seklinde



ozetlenebilir. Islem yillar igerisinde internal sfinkterotomiyi iceren bazi kiiciik

degisikliklere ragmen, ana prensiplerini halen korumaktadir (5).

HH'nin tedavisinde, 1994 yilindan bu yana, cesitli laparoskopik islemler
yaygin hale gelmistir. Bunlar igerisinde en ¢ok kabul goreni Keith E. Georgeson'un
tanimladig1 "laparoskopi yardimli transanal endorektal pull through" (LYTERP)
teknigidir (6). Laparoskopik cerrahi bir veya daha ¢ok seansta uygulanabilmektedir.
LYTERP yontemi daha az invazif, hastalarin hastanede kalis siiresini kisaltan, estetik
sonuglar1 daha iyi ve pelvik sinirlerin zarar gérme olasiliginin daha az oldugu bir

yontemdir (7).

Bu retrospektif ¢aligmada, Swenson ve LYTERP yontemleri ile ameliyat

edilen hastalarin ameliyat sonuclarinin karsilagtirilmasi amaglanmistir.



GENEL BILGILER

ANAL BOLGE ANATOMISI

I. istemli (cizgili) kaslar:

Fekal kontrolden sorumlu istemli ¢izgili kaslar, islevlerini pubis kemigine huni
seklinde giren yapilar, sakrumun alt kesimi ve pelvisin orta bdliimiiniin destegi ile
yerine getirirler. Anal bolgedeki diyafragma benzeri kas yapilari, rektumun alt
kisminin tiim ylizeyini ¢epegevre sararak perianal cilde ulagirlar. Diyafragma benzeri
yapinin Ust kismi levator kas kompleksi, alt kism1 ise EAS olarak bilinir. Bu kas
yapilari; ischiococcygeus, iliococcygeus, pubococcygeus, puborectalis, derin
eksternal sfinkter ve yiizeyel eksternal sfinkter olarak bilinen farkli ve kas

tabakalarindan olusur (8,9).

EAS, aniisiin 6niinde ve arkasinda birlesen bir grup parasagittal kas liflerinden
olusmaktadir. Levator kasmin {iist kismindan gelen kas lifleri rektuma paralel
yerlesimlidir ve bundan dolay1 parasagittal liflere dik olarak uzanir. Huni seklindeki
yapinin st kismi levator kasi, alt kismi EAS, orta kismi ise (vertikal lifler) kas

kompleksi olarak adlandirilir. Bu kas lifleri arasinda herhangi bir ayirim yoktur.



Vertikal lifler (kas kompleksi) ve parasagittal lifler birlestikleri yerlerde iki adet kose
olustururlar. Bunlar levator kompleksinin {ist ve alt sinirin1 meydana getirirler.
Levator kasinin iist kisminin elektrik stimiilasyonuyla rektumu 6ne dogru ¢eken bir
kontraksiyon meydana gelir. Benzer bir uyar1 kas kompleksi seviyesinde uygulanirsa
anlisii yukariya dogru kaldirir. Bu uyar1 parasagittal liflere verilirse aniisiin
kapanmasina neden olacak sekilde kontraksiyon olusur. Uretral sfinkterin ¢izgili kasi

huni benzeri kas yapisinin bir parcasidir ve tiretranin oniinde yer alir (8,9).

II. Diiz kaslar (IAS):

IAS, anorektal bolgede, rektumun istemsiz diiz kaslarinm olusturdugu sirkiiler
tabakanin kalinlagmasiyla meydana gelir. Bu yapilarin farkli yaglardaki sinirlar1 tam

olarak belirlenememistir (8).

II1. Rektum ve anal kanalin kanlanmasi ve innervasyonu:

1. Arterler

Stiperior rektal arter, inferior mezenterik arterden ¢ikar ve sigmoid kolon
mezosu i¢inden rektumun tist kismina ulasir, sag ve sol olmak iizere iki dala ayrilarak
kiiciik dallar halinde rektuma girer. Median rektal arter, internal iliak arterin yan
dalidir ve rektumun alt 1/3'liik kismi ile anal kanalin {ist kistmlarini besler. Inferior
rektal arter, internal pudental arterden ¢ikar ve iskiorektal fossay1 gecerek anal
sfinkterlere ulasir. Anal valvlerin altinda kalan kismi, sfinkterleri ve bu bolge derisini
besler. Rektumun baslica arteri siiperior rektal arterdir. Rektumun mobilizasyonu
sirasinda inferior ve median rektal arter baglansa bile periton refleksiyonunun altinda
kalan kisminin beslenmesi, siiperior rektal arterin submukozal kollateral agi

sayesinde olumsuz etkilenmez (8,9).



2. Venler

Stiperior hemoroidal ven inferior mezenterik ven araciligiyla portal sisteme
dokiilir. Median ve inferior hemoroidal ven ise internal iliak ven araciligiyla
sistemik dolasima dokiliir. Bu, anal kanal cevresindeki dogal bir porto-sistemik
santtir (8). Pleksus venozus rektalis interna her iki yone de drene olur. Bu pleksusun
tist boliimii siiperior rektal (hemoroidal) vene, asagisinda kalan boliimii ise inferior
rektal (hemoroidal) vene drene olur. Median rektal ven genellikle ampulla rekti
cevresindeki kaslarin vendz kanini drene eder. Ust hemoroidal pleksus anal kanalin
linea dentata iizerindeki boliimiinde submukozadadir. Dis hemoroidal pleksus ise
anal kanalin linea dentata altinda kalan béliimiinde ve cilt altinda yerlesir. Iki pleksus
arasinda baglant1 vardir ve i¢ plekustaki genislemeler i¢ hemoroidleri, dis pleksustaki

genislemeler ise dig hemoroidleri olusturur (8,9).

3. Lenf drenaji

Lenf kanallar1 arterleri izlerler. Rektumun 1/3 iist ve 1/3 orta bdliimiiniin lenf
drenaj1 inferior mezenterik lenf bezlerine olur. Rektumun 1/3 alt boliimiiniin lenfatik
drenaji1 ise, yukariya dogru inferior mezenterik lenf bezlerine, yana dogru internal
iliak lenf bezlerine olur. Anal kanalin linea dentata altindaki kisminin lenfatik drenaji

ise, perianal lenfatik pleksusa, oradan da inguinal lenf bezlerine olur (8).

4. Innervasyon

a. Parasempatik innervasyon: Her iki tarafta sakral 2-4. sinirlerin 6n
kisimlarin1 rektuma dal veren nervus erigentesi olusturur. Bu dallar Auerbach
pleksusundaki gangliyonlara yerlesir. Parasempatik sistem barsak duvarinin motor

sinirleri, sfinkterin inhibitorii ve rektal distansiyonun duyu lifleri olarak gorev yapar

(3).



b. Sempatik innervasyon: Sempatik sinirler 2-4. lomber gangliyonlar ve
preaortik pleksustan c¢ikarlar. Lomber 5. vertebra seviyesinde hipogastrik sinirleri
olustururlar ve presakral sinirler gibi posterolateral pelvik duvarlara dogru uzanirlar.
Presakral lifler pelvisin diger tarafinda pelvik gangliyona katilirlar. ince barsak
duvarinda inhibisyon yaparlar ve internal sfinkterin motor innervasyonunu saglarlar
9).

c. Istemli kaslarin motor innervasyonu: Levator kasmin, ischiococcigeus
olarak adlandirilan {ist kismi ve pubococcigeus olarak adlandirilan 6n kisminin
cogunlugu ile kas kompleksi olarak adlandirilan vertikal liflerde dahil olmak iizere
biiyilk kismi 3-4. sakral sinirlerin 6n kismindan innerve olurlar. Sakral 2-4.
sinirlerden meydana gelen pudental sinir de levator kompleksini innerve eder.
G.Puborektal olarak bilinen levator kasinin alt kism1 (EAS) 4. sakral sinirin perineal
dalindan ve ayni zamanda pudental sinirin inferior hemoroidal ve perineal

dallarindan innerve olur (8).

d. Sensitif innervasyon: Anal kanal, linea pectinea'nin 1 cm yukarisina kadar
uzanim gosteren ve cilde dogru genis bir sekilde uzanan olduk¢a duyarli bir bolgedir
(9). Duthie ve Gairns (10) agr1 (serbest intraepitelyal), dokunma (Meissner
korpiiskiilleri), soguk (Krause cisimcigi), basing ya da gerilme (Paccini ve Golgi-
Mazzoni korpiiskiilleri) ve siirtlinme (genital korpiiskiiller) duyularini algilayan sinir
sonlanmalarmi tarif etmislerdir. Rektum yukarida adi gegen uyarilara duyarh
degildir. Bununla birlikte diiz kaslarin parasempatik sinirleri ve rektumun etrafindaki
istemli kas mekanizmasinin etrafinda yerlesmis olan proprioseptif reseptorler

tarafindan algilandig1 diisiiniilen rektal distansiyona karsi bir hassasiyet mevcuttur

®).
HIRSCHSPRUNG HASTALIGI (KONJENITAL MEGAKOLON)
HH veya konjenital intestinal agangliyonozis intestinal sistemin, daima distal

boliimiinde, tam veya kismi parasempatik ndéronal gangliyon hiicrelerinin yoklugu ile

karakterize dogumsal bir defekttir. Hastalarin %80'inde agangliyonik segment



rektosigmoid kolonla smirlidir. Agangliyonik segment %15-20 oraninda sigmoid
kolonun proksimalini de tutar ve uzun segment HH denir. Hastalarin ortalama
%»35'inde tiim kalin barsak tutulmustur ve buna da total kolonik agangliyonozis denir
(11). Nadiren agangliyonik segment ince barsaga dogru uzanabilir veya tiim
intestinal sistemi tutabilir, bu durum da ekstensif intestinal ve total intestinal
agangliyonozis olarak adlandirilir (12). Hastalarin %50-90" ilk 48 saatte mekonyum
cikaramazlar. Ayrica siklikla kabizlik, kusma, abdominal distansiyon, nadiren de
ishal ile bagvururlar. HH olan bireyler enterokolit ve intestinal perforasyon riski
altindadirlar. Buna ragmen ileri ¢ocukluk ve yetiskinlik doneminde uzun siireli

siddetli kabizlik sikayeti olan bireylerde bu hastalik akla getirilmelidir (13).

Tarihce

Konjenital megakolonla ilgili ilk kayit 1691 'de Frederick Ruysch'un bir otopsi
caligmasina aittir (14). Hastalik klinik agidan da ilk kez 1888'de Kopenhag'li bir
cocuk doktoru olan Prof. Harald Hirschsprung tarafindan tanimlanmis ve kolonun
konjenital dilatasyonu seklinde adlandirilmigtir. Konjenital aganliyonik megakolonun
cerrahi tedavisine yonelik ilk ameliyat, 1948'de Swenson tarafindan tanimlanmus,

daha sonraki yillarda baska segenekler de onerilmistir (1).

Embriyoloji

HH sindirim sistemi boyunca noral krestlerden meydana gelen gangliyon hiicre
prekiirsorlerinin tam olarak kolonize olmamasinin sonucu meydana gelir.
Barsaklardaki gangliyon hiicrelerinin predominant kaynagi vagal noral kresttir. Vagal
noral krest sinir olusumu sirasinda arka beyin bolgesinden gelisir. Gelisim siiresince
noral krest hiicreleri intestinal sistem boyunca genellikle rektum en son kolonize
olacak sekilde kranialden kaudale dogru go¢ ederler (15). Norojenik hiicreler distal
rektuma 12. haftada ulasirlar (16). Bu go¢ sirasinda bir taraftan prolifere olurlar.
Noral elemanlar barsak duvari i¢ine barsak visseral bir organ haline geldikten sonra

girer ve derin tabakalara dogru inerek barsagin intrinsik otonom sinir sistemini



olusturan gangliyon hiicrelerini meydana getirirler. Noronlarin proliferasyonu barsak
duvarina yerlestikten sonra da devam eder. Barsaga ulasan gangliyon hiicreleri 6nce
Auerbach (myenterik) pleksusunu olustururlar, daha sonra submukozal pleksusu
olusturmak tiizere yollarina devam ederler. Noral krest hiicrelerine gog¢ sirasinda
fibronektin, laminin (hyaluronik asit) ve kollajen tip 4 gibi ekstraseliiler matriks
glikoproteinlerinin yol gosterdigi ve bir yere tutunmalarini sagladigi gosterilmistir.
Bir matriks proteini olan laminine kars1 noral krest hiicrelerinde reseptor oldugu da
saptanmistir. Son yillarda yapilan calismalarda agangliyonik segmentte yiiksek
diizeyde laminin oldugu saptanmistir. Bu durum bodlgede asirt miktarda laminin ve/
veya diger matriks proteinlerinin bulunmasinin nérosit migrasyonunu engelledigini
desteklemektedir (17). Gangliyon hiicrelerince barsaklarin tamamen kolonizasyonu,
noral 6ncii hiicrelerin tam olarak proliferasyonu, gogii, devamlilig1 ve farklilasmasina

baglidir. Bu asamalardaki herhangi bir defekt agangliyonozis tablosuna yol acar (16).

Patoloji

Sindirim kanalinin sinir sistemi intrinsik ve ekstrinsik olarak iki yapidan
olusmaktadir. Intrinsik sisteme "enterik sinir sistemi" de denir. Bu sistem,
0zofagustan aniise kadar tiim sindirim kanalin1 doser. Barsagin intrinsik otonomik
sinir sistemi 3 gangliyon pleksusundan olusur. Bunlardan Auerbach pleksusu sirkiiler
ve longitiidinal adale tabakalar1 arasinda, Henle pleksusu (derin submukozal pleksus)
submukozanin sirkiiler adaleler tarafinda ve yilizeyel submukozal Meissner pleksusu

da, muskiilaris mukoza altinda yer alir (18).

Ekstrinsik sistemi, otonom sinir sistemi olusturur. Pregangliyonik parasempatik
innervasyon kolonun yarisina kadar vagus, daha distal kesimleri de sakral 2-3 ve
4'ten gelen liflerle saglanir. Bolgede sinaps yaptiktan sonra postgangliyonik lifler
myenterik ve submukozal pleksuslarda dagilir. Parasempatik inervasyon sindirim
kanali iizerinde esas olarak uyarici etkiye sahiptir. Sempatik inervasyon, torakal 5 ile
lumbar 2 arasindan alinir (18). Dogrudan veya enterik sinir sistemi yoluyla dolayl

sekilde inhibitdr etkiye sahiptirler. Ozellikle barsak motilitesi primer olarak



gangliyonlarda yer alan intrinsik néronlar tarafindan kontrol edilir. Ekstrinsik kontrol
ortadan kalksa bile barsak fonksiyonlarinda belirgin bir aksaklik olusmaz. Harekete
gecirici uyarilar myenterik pleksus {izerinden ayrilan kolinerjik pregangliyonik
parasempatik sinir aktivitesi tarafindan kontrol edilir ve kolinerjik lifler asetilkolin
tizerinden barsak duvarindaki diiz kaslarin kontraksiyonunu saglarlar. Adrenerjik
lifler ise, bir miktar uyarici etkiye sahip olsalar da esas olarak norepinefrin

aracilifiyla inhibisyonu saglamakla gorevlidirler (19).

Gastrointestinal motilite iizerinde onemli etkisi oldugu anlasilan tigiincii bir
sistem de non-adrenerjik non-kolinerjik (NANC) sistemdir. Peristaltik dalganin
distalindeki barsagin gevsemesini saglayan inhibitor uyarilar, intrinsik enteral sinir
sistemini olusturan pleksuslar i¢indeki ganglion hiicrelerinin cevresinde yer alan
NANC hiicreler ve barsak duvari igindeki postganglionik sempatik sinir uglari
tarafindan kontrol edilir (20). Intrinsik sinir sistemi inhibitdr etkisini nitrik oksit
(NO) araciligiyla gosterir. Son yillarda NO'in gastrointestinal kanal duvarindaki diiz
kaslarin gevsemesini saglayan en Onemli ndrotransmitter oldugu anlagilmigtir.
Gastrointestinal kanali innerve eden NANC inhibituar liflerin NO salgilanmasini
arttirmaktadir (21). NO igeren noronlarin eksikligi aganglionik barsagin
gevseyememesine neden olur. Bunun 6nemli kanitlarindan biri aganglionik barsak
spesimenlerinde L-argininden NO olugmasin1 saglayan nitrik oksit sentetaz

enziminin eksik oldugunun gosterilmis olmasidir (22).

Okamoto'nun (16) hipotezine gore, noral elemanlarin gdcii durakladiinda,
distaldeki barsaklar aganglionik kalmaktadir. Ganglion hiicrelerinin gocli ne kadar
erken bir donemde aksarsa segment o kadar uzun olmaktadir. Ganglion hiicrelerinin
gocli duraklamasina ragmen bu hiicrelerle birlesmesi gereken pregangliyonik
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 (23).



Klasik olarak HH'de, Auerbach, Henle ve Meissner pleksuslarindaki gangliyon
hiicreleri mevcut degildir. Aganglionik segment ile gangliyonik segment arasinda yer
alan transizyonel bolgede de (gegis bolgesi) ganglion hiicrelerinin sayis1 azalmistir.
Aganglionik bolgede, kolinerjik ve adrenerjik sinir lifleri sayica artmis ve

hipertrofiktir (24).

Patofizyoloji

HH'de primer defekt parasempatik sistemle ilgilidir. Myenterik pleksus
(Auerbach) ve submukozal (Meissner) pleksuslarda ganglion hiicreleri mevcut
degildir; kolinerjik sinir liflerinde asetilkolinesteraz aktivitesi artmistir. Aganglionik
rektumdaki yogun kolinerjik ve sempatik sinir lifi sebekesi S2-S4 sakral spinal
koklerden kaynaklanan ekstramural kolinerjik inervasyonun bir sonucudur. Transvers
kolonun proksimali vagus tarafindan, distali ise pelvik parasempatik sistem
tarafindan innerve edilir. Rektum duvari, sempatik sistemden (adrenerjik) inhibitor
innervasyon, pelvik parasempatik sistemden de (kolinerjik) uyarict motor
innervasyon alir. Internal sfinkter ise, uyarici inervasyonunu sempatik sistemden,
inhibitor inervasyonunu da pelvik parasempatik sistemden alir. Sakral parasempatik
pleksustan gelen kolinerjik aksonlar barsak duvari iginde prolifere olarak dogrudan
diiz kas hiicrelerini etkileyerek onlarin kasilmalarin1 saglarlar. Aganglionik barsak
segmenti aslinda elastik ve bir 6l¢giide koordinasyonsuz bir motiliteye sahip olmasina
karsilik, NANC ve NO internoronlari icermediginden siirekli kasili durumdadir. Iste
bu koordine olmayan peristaltik hareketler sayesinde bir miktar digki distale
gecebilmekte ve HH'ye sahip ¢ocuklarin bir boliimii yasamin daha ge¢ donemlerinde

tan1 almaktadirlar (25,26).
Goriilme sikhig1 ve epidemiyoloji
HH ortalama 5000 canli dogumda bir goriiliir. Goriilme siklig1 etnik gruplara

gore farklilik gosterebilir. HH'nin %80'ini olusturan rektosigmoid bdlgeyi tutan sekli

erkeklerde 4 kat daha fazla goriiliirken, uzun segment HH, her iki cinste esit oranda
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goriiliir. Hastaligin cogu sporadik goriiliirken, HH'min % 15'1 ve total kolonik HH'nin

%050 si aileseldir (27).

Bir cocukta hastalik ne kadar uzun bir barsak segmentini ilgilendiriyorsa,
hastaligin cocugun kardeslerinde goriilme ihtimali de o kadar fazladir (27). Hastalik
erkek ¢ocukta ortaya ¢ikmigsa, daha sonraki erkek kardesler, kiz kardeslere gére daha
fazla risk altindadir. Anne veya babadan birisinde bu hastaligin olmasi, ¢ocuklarinda
da hastaligin goriilme olasiligin1 artirmaktadir. Hastalik annede mevcutsa ¢ocukta
goriilme siklig1 genel popiilasyona gore 360 kez daha yiiksek iken, hastalik babada
varsa bu risk 130 kez daha yiiksektir (28).

HH ile birlikte goriilebilen ek anomaliler de ailevi olgularda daha yiksektir
(29). Hastaligin ailevi olgularin varligina ragmen %=80-90 oraninda sporadik
goriilmesi, ailevi olgularda farkli segment uzunluklarinin etkilenmesi ve cinsiyet
farki gézetmemesi nedeniyle, HH'de birden fazla genin etkili oldugu sanilmaktadir.
Bugiine kadar insanlarda bu hastaliktan sorumlu oldugu diisiiniilen bes gen ve bes
kromozom saptanmistir. Bunlar; onuncu kromozomda (otozomal dominant) RET
geni, 13. kromozomda (otozomal resesif) endotelin reseptor B geni (EDNRB) ve
bunun en 6nemli ligandi 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 (30-32).

Ek anomaliler

Konjenital aganglionik megakolon genellikle birlikte baska bir hastalii veya
anomalisi olmayan, miadinda dogmus saglikli yeni doganlarda goriilen bir hastaliktir.
Ancak bazen baska konjenital anomalilerle birlikte goriilebilmektedir. HH
norokrestopati hastaliklarindan birisi olarak degerlendirilir. Feokromositoma,

noroblastoma, norofibromatozis, tiroidin mediiller karsinomu ve karsinoid tiimorler
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diger norokrestopati hastaliklaridir. Bu nedenle, konjenital aganglionik megakolon,
ortak noroektodermal koken nedeniyle, noroblastoma ve ndrofibromatozis (Von

Recklinghausen Hastalig1) gibi hastaliklarla beraber goriilebilmektedir (33).

Norokrestopatiler disinda HH 1ile birlikte baska ek anomalilerin goriilme
siklig1 da yiiksektir (%11-30) (33). Ek anomali siklig: ailevi olgularda daha yiiksektir
(34). 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
(35,36). Bu nedenle, ince barsak atrezisi nedeniyle ameliyat edilen bebeklerde
kolonun HH agisindan gozden gecirilmesi, anorektal malformasyon (ARM)
nedeniyle pull-through yapilan hastalarda da, distale yakin barsak ucunun ganglion

hiicreleri agisindan incelenmesi gerekir (37).

HH ile birlikte mikroftalmi, anoftalmi, kolobom, katarakt, glokom gibi goz
anomalileri de goriiliir. Megakolonun yiiz deformitesi, konjenital sagirlik, beyaz sag
ile beraber goriilmesine Shah-Waardenburg sendromu denir (38). HH konjenital
santral hipoventilasyonla karakterize On-dine sendromu, MEN 2A veya MEN 2B
sendromu, Smith-Lemli-Opitiz ve Shprintzen-Goldberg sendromlart ile birlikte

gortlebilir (71-73).

Klinik

Hastalarin ¢ogu yeni dogan doneminde veya bir yasindan Once tani alirlar.
Ortalama tan1 alma yas1,1950-1970 yillar1 arasinda 2-3 yasken, 1970'lerden sonra bu
stire 3-6 aylar arasina gerilemistir (42). Hastalarin %70-80't mekonyum ¢ikaramama,
abdominal distansiyon ve safrali kusma ile karakterize klasik distal barsak tikanikligi
tablosu ile yeni dogan doneminde tan1 alirken, daha kiiciik bir grup hastada tani, yeni

dogan doneminden sonra ve hatta erigkin yaslarda konulur (24).
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Yeni dogan donemindeki semptomlar, herhangi bir nedene bagl alt sindirim
sistemi tikanikliklarindan farksizdir. Bunlar arasinda HH igin en tipik ve en erken
belirti mekonyumun 24-48 saatten daha ge¢ c¢ikarilmasidir. Normalde miadinda
dogan bebeklerin %95't mekonyumu ilk 24 saat i¢cinde ¢ikarirken, geri kalanlar1 da
48 saat sona ermeden digkilar. Mekonyum ¢ikisinin 48 saatten sonraya kalmasi HH

lehine bir belirti olarak degerlendirilmelidir (43).

Hastalarin sadece %I10-20 kadar1 bir yasindan sonra kabizlik, enterokolit
ataklar1 veya meteorizm sikayetleriyle hekime bagvururlar. Ayirici tanilar arasinda
yer alan ve ayiriminda giicliik ¢ekilen hastaliklarin baginda habitiiel konstipasyon
gelir (44). HH'da cocuk, kabizlik c¢eken c¢ocuktan farkli olarak kronik hasta
goriiniimiindedir. Genel bir gelisme geriligi i¢indedir, karn1 siskindir. Kabizlikta ise,
anal sfinkter gaz ¢ikisina izin verdiginden abdominal distansiyon sik rastlanan bir

bulgu degildir (45).

HH'ye sahip bebeklerin dogum agirliklar1 genellikle normaldir. Baska
nedenlere bagli konjenital barsak tikanikliklarinda bebeklerin dogum agirliklar
disiiktiir. Konjenital aganglionik megakolonlu bir yeni doganin fizik muayenesinde
abdominal distansiyon en belirgin bulgudur. Rektal tusede aniisten gaz ve mekonyum
figkirdigr goriliir. Biiylik ¢ocuklarin fizik muayenesindeki bulgular arasinda,
abdominal distansiyon, dilate barsak segmentleri ve sertlesmis diski pargalarinin

palpasyonu yer alir (11).

HH'de diyare oOzellikle ii¢ aydan oOnce belirti veren olgularin 1/3'inde sik
karsilasilan bir semptomdur. Diyare aganglionik megakolonun en ciddi
komplikasyonu sayilan enterokolitin isareti olarak kabul edilmelidir. HH'da

enterokolitin goriilme siklig1 %12-58 arasinda degismektedir (46).
Enterokolitin en ciddi formuna "toksik megakolon" denir. Toksik megakolon

tablosu, ates, safrali kusma, patlayici tarzda diyare, abdominal distansiyon,

dehidratasyon ve sokla karakterizedir. Toksik megakolonda mortalite %80
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civarindadir. Tespit edildiginde, acil kolostomi yapilmasi yasam kurtarici olabilirse

de, kolostomiye ragmen enterokolit devam edebilmektedir (47,48).

Tam

Klinik belirti ve bulgular, kolon grafisi, anorektal manometri ve rektal biyopsi
bir arada degerlendirildiginde HH'nin tanist %90-95 oraninda kesinlestirilebilir. Yeni
dogan doneminde semptom veren hastalara ¢ekilen ayakta karin grafisinde, distal
intestinal obstriiksiyon bulgulari mevcuttur. Yeni dogan déneminde HH'min ilk
belirtisi barsak perforasyonu ve buna bagl olarak direkt karin grafisinde serbest hava
olabilir. Perforasyon genellikle apendiks veya ¢ekumdadir. Perforasyonla daha ¢ok

uzun segment olgularda karsilasilir (49).

HH'nin tanisinda, kolon grafisi énemli bir ¢aligmadir. Konjenital aganglionik
megakolonda kolon grafisi, bagka 6n tanilarla c¢ekilen kolon grafilerinden farkl
olarak barsak temizligi, hatta rektal tuse bile yapilmadan g¢ekilmelidir. Goriilmek
istenen sey dar ve onun iizerinde yer alan genislemis kolon segmentidir (50). Kolon
grafisi yeni doganlarda, hastaligin tanimlanmasina daha biiyiik yaslarda oldugu kadar
yardimci degildir (51). Kolon grafisinden 24 saat sonra ¢ekilen direkt karin grafisinde

baryumun bosalmamis olmasi, bu hastalik i¢in tipiktir (52).

Total kolonik agangliyonoziste kalin barsagin liimen capi1 genellikle dikkat
cekecek kadar dar degildir (53). Ancak bazen konjenital ince barsak tikanikliklarinda
oldugu gibi mikrokolon goriiniimiinde olabilir. Distal obstriikksiyon 6n tanisiyla
ameliyata girildikten sonra apandektomi yapilmasi taniy1 kesinlestirir (54). HH'nin
tanisinda kullanilan Onemli bir laboratuar yontemi anorektal basing Ol¢iimii
yapilmasidir. HH'de rektumun manometre balonuyla gerilmesi internal sfinkterde
gevseme meydana getirmez. Usuliine uygun yapilan bir anorektal manometrik
calismada anal sfinkterde gevseme oldugunun goriilmesi HH tanisin1 ekarte ettirir.
Total kolonik agangliyonozis tanisinda manometrik ¢aligmalara fazla giivenilmemesi

gerektigi bildirilmistir (55).
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Konjenital aganglionik megakolon hastaliginda en kesin tani yontemi tam
tabaka rektal biyopsidir. Biyopsi ile dogru tani orant %90-95'tir (56). Anal kanalda
pektinat hattin yaklasik 1,5-2 cm kadar yukar1 kisimda, Auerbach pleksusuna ait
ganglion hiicreleri yoktur. Bu nedenle, yanlis pozitif sonuglar elde etmemek igin
biyopsinin bebeklerde pektinat hattin en az 1 cm, daha biiyiik ¢cocuklarda da 2-3 cm
proksimalinden yapilmas1 gerekir. HH varsa, lamina propria ve muskiiler propriada
yer alan hipertrofiye olmus sinir lifleri koyu boyanmis olarak goriiliir. Yeni
doganlardan alinan biyopsilerde ganglion hiicreleri immatiir olduklarindan

goriintiilenebilmeleri i¢cin LDH veya SDH gibi 6zel boyalara ihtiya¢ duyulur (57,58).

Ayiricl tani

Intestinal obstriiksiyon belirtisi olan yenidoganlarda ayirici tanida atrezi,
malrotasyon, duplikasyon, mekonyum ileusu, multiple endokrin neoplazi tip 2B ve
kronik intestinal psddoobstriiksiyon olusturan enterik sinir ya da kas sistemi
anomalileri ile iliskili durumlar yer alir. ilaveten ciddi kabizlik ya da obstriiksiyon,
anneye ait infeksiyon ve alkol kullanimi ya da konjenital hipotiroidizm akilda
bulundurulmalidir. Bunlar, klinik belirtiler, bu hastaliklara yonelik 6zel testler ve
agangliyonozisin olmadig1 bir aspirasyon biyopsisine dayanarak HH'den ayirt

edilmelidir (59).

Tedavi

Tibbi tedavi

Gilinlimiizde yalnizca tibbi tedavi uygulanmasi, obstriiksiyon devam ettigi i¢in,
oldiiriicii olabilecek perforasyon ve enterokolit komplikasyonlarina yol agabilme

riski nedeniyle etkisiz olarak kabul edilmektedir. Ancak, hastalarin operasyon dncesi

serum fizyolojik kullanilarak lavman ve rektal irrigasyonlarla dekomprese edilmesi,
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stv1 ve elektrolit dengesinin saglanmasi, ameliyat sonras1 komplikasyonlar1 azaltma

acisindan énemlidir (60).

Cerrahi tedavi

HH'de tedavi yaklasimlari, degisik segenekler ve kisisel tercihlere gore ¢ok
cesitlidir. Tedavi ile ilgili girisimler, Onceleri lomber sempatektomi seklinde
olmustur. Ladd ve Gross tedaviye ait ilk yazilarii, 1941 yilinda, yaymlamislardir. i1k
basarili cerrahi girisimi, Swenson ve Bill yapmislardir. Gliniimiizde HH igin baslica
dort acik cerrahi yontem ve bunlarin modifikasyonlar1 uygulanmaktadir. Bunlar:
Swenson, Duhamel, Soave ve Rehbein ameliyatlaridir. Son zamanlarda laparoskopi

destekli ameliyatlar popiiler hale gelmistir (1).

Swenson ameliyati (Abdominoperineal pull through)

Hirschsprung hastalig1 i¢in tarif edilen ilk kiiratif ameliyat teknigidir. 1948'de
tarif edildigi giinden beri ufak degisikliklerle hala kullanilmaktadir. Mesane ve
ejakiilatuar mekanizmanin innervasyonu ameliyat sahasi igerisinde oldugu igin,
ozellikle ©on tarafta yapilan diseksiyonlarda sinir zedelenmesi olabilmektedir.
Swenson ameliyatinin ge¢ donemdeki en o©nemli komplikasyonu, miyektomi
yapmay1 gerektirebilen enterokolittir. Bu hastalar rektal tuse sonrasi ¢cok pis kokulu,
fiskirir tarzda gaita yaparlar. Bu durumun Swenson ameliyatinda internal anal
sfinktere dokunulmadigindan dolayr oldugu disiiniilmektedir. Swenson
ameliyatindan sonra % 4-6 yara infeksiyonu, % 2,9 pelvik apse ve % 13 oraninda

fekal soiling, ndrojenik mesane ve impotans gibi komplikasyonlar goriilebilmektedir

(61).

Rehbein operasyonu (Derin anterior rezeksiyon)

Rehbein ameliyatinin amaci, biitlin konjenital agangliyonik megakolon

olgularma eslik eden anal sfinkter akalazyasini c¢ok giiclii bir anal dilatasyonla
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ortadan kaldirmak ve aganglionik ve hipoganglionik segmentleri rezeke ettikten
sonra, geride ¢ok kisa bir aganglionik segmentin kalmasina izin verecek sekilde
pektinat hattin 3-5 cm proksimalinde kolorektal bir anastomoz yapmaktir. Pelvirektal
diseksiyon Swenson ameliyatindaki gibi yapilir. Ancak kiigiik bebeklerde rektumun
2-3 cm, daha biiyiik ¢ocuklarda 4-5 cm'lik bir pargasi korunur. Rehbein ameliyatinda
internal anal sfinkter aganglionik kaldigindan (sfinkter akalazyasi) anal dilatasyon
programina ameliyattan sonra da devam edilmesi sarttir. Dilatasyona ameliyattan 2

hafta sonra baslanabilir (62).

Duhamel ameliyat1 (Retrorektal pull through)

[Ik defa 1956 yilinda, Bernard Duhamel (63), tarafindan Swenson
ameliyatindan modifiye edilerek tanimlanmistir. Retrorektal olarak yaklagilip
proksimal gangliyonik ug, aganglyionik kismin arkasina yerlestirilmektedir.
Operasyonun ana prensibi minimal pelvik diseksiyon yapilmasi nedeniyle Swenson
ameliyatinda bahsedilen komplikasyonlarin daha az goriilmesidir. Erken dénemde
mortalite, anastomoz kacagi, fonksiyonel inkontinans, konstipasyon ve diyare,
intestinal obstriiksiyon kismen daha az goriilii. Duhamel ameliyatinin rektal pos
olusturma teknigini modifiye eden varyasyonlar1 vardir. Martin-Altemeier, Martin-

Caudill bunlardan bazilaridir (64).

Martin ameliyati

Duhamel operasyonundan sonra, kor sonlanan rektal posta fekalom olusmasi
komplikasyonu nedeniyle, Martin, iki barsak segmentinin ortak duvarlarini stappler
(cerrahi zimba) kullanarak ortadan kaldirmay1 dnermistir. Boylece orijinal rektum,
olusturulan yeni rektumun 6n duvarini yapmakta ve duyu yetenegini korumakta,
ayrica, anterior diseksiyon yapilmadigi icin, fekal ve iiriner kontinansi saglayan

sinirler korunmus olmaktadir (61, 64).
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Soave ameliyat1 (Endorektal pull through)

Franco Soave tarafindan (64) 1960 yilinda, tarif edilmistir. Soave ameliyatinda
rektal mukoza soyulur. Rektal kas tabakasi yerinde birakilir, proksimaldeki
ganglionik kolon, rektal kafin i¢inden gecirilerek anastomoz yapilmadan uzun
birakilir ve 2 hafta sonra distale anastomoz yapilir. Soave ameliyati1 daha sonra Boley
tarafindan modifiye edilerek tek seansta yapilir hale gelmistir. Soave ve Boley
ameliyatinin avantaji pelvik diseksiyon yapilmamasi nedeniyle pelvik sinirlerin
zedelenmemesidir. Bununla birlikte asagiya indirilen normal kolonun {iizerinde
aganglionik bir kas tabakasinin bulunmasi, konstipasyon ve anorektal stenoz

insidansini artirir. Ayrica %13 oraninda enterokolit goriilmektedir (61).

Tersine Soave (Transanal endorektal pull trough)

Transanal yol kullanilarak yapilan transanal endorektal pull-through (TAP), De
la Torre ve arkadaglar1 (65) tarafindan, 1998'de, tanimlanmistir. TAP teknigi, Soave-
Boley ameliyatinin batin agilmadan aniis i¢inden yapilmasidir. Rektal yoldan kolonu
serbestlestirmekte zorluk oldugu taktirde, laparoskopik olarak intraabdominal kolon
serbestlestirilebilir. Ameliyatta; mukozal diseksiyona dentat ¢izginin 0,5-1 cm
proksimalinden baglanir. Submukozal diseksiyona peritoneal refleksiyonun iistiine
kadar devam edilir, sonra rektal muskiiler tabaka sirkiiler olarak kesilip, rektum ve
sigmoid kolon tam tabaka aniisten mobilize edilir. Bu sekilde ortalama 25-30 cm
(15-45 cm) kadar barsak rezeke edilebilir. Frozen analizi yapilarak gangliyon pozitif
kisim tespit edilir. Rektal muskiiler kaf posteriordan longitiidinal olarak kesilerek,

daha sonra anastomoz tamamlanir (66).

TAP'in postoperatif komplikasyonlar1 olarak; perianal ekskoriasyon,
enterokolit, anastomoz darlig1, tekrarlayan kabizlik, kaf apsesi, adezif obstriiksiyon,
rektal prolapsus ve anastomoz sizdirmasi sayilabilir. Bu girisimin avantajlar

arasinda; karinda insizyon olmamasi, erken postoperatif beslenme, hastanede kalis
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stiresinin kisa olmasi, minimal intraabdominal diseksiyon, diisiik maliyet, diisiik
adezif formasyon sayilabilir. Ayrica HH'de aganglionik segmentin % 75 kadarimin
rektosigmoid kolona sinirli olmasi, bu teknigin hastalarin biiyiikk ¢ogunlugunda

uygulanma sansinin mevcut oldugunu gostermektedir (67,68).

Laparoskopi yardiml transanal endorektal pull through

Aganglionik segmentin distal kolonda oldugu hastalarda uygulanabilir etkili bir
yontemdir. Eger aganglionik segment proksimal kolondan basliyorsa veya tiim
kolonu tutuyorsa laparoskopi yardimli Duhamel prosediirii uygulanmalidir. Bu
teknigin uygulanabilmesi icin Oncelikle rektal irrigasyon ile barsak temizligi
yapilmast gerekir. Biiyiik ¢ocuklarda rektal irrigasyona ek olarak barsak lavaji
onerilmektedir. Ameliyat Oncesi genis spektrumlu parenteral antibiyotiklere ek
olarak, absorbe olmayan enteral antibiyotikler verilir. Yontem 3 trokar ile uygulanir.
Ik trokar gobek altindan girilir. ikincisi karm sag iist kadranina subkostal olarak
yerlestirilirken, ii¢linciisii ise yine sagda on aksiller hattin, kosta yay1 ile anterior
stiperior iliak kanadi birlestiren ¢izgi ile kesistigi noktadan konur. Bir dordiinciisii ise
eger kolon ekartasyonu gerekirse sol {ist kadrandan yerlestirilebilir. Sonrasinda
intraabdominal prosediir gecis zonunun belirlenmesi ile baslar. Bunun i¢in genellikle
frozen amagli 3 veya 4 adet seromuskiiler biyopsi alinarak patolojik incelemeye
gonderilir. Normal gangliyon yapilar1 rapor edilene kadar frozen igin biyopsi
alinmaya devam edilir. Gangliyon varligi tespit edilmeden kolon diseksiyonuna
baslanilmamalidir. Gegis zonunun proksimalinde ganglion tespit edilince mezokolon
diseksiyonuna baglanir. Bu islem siklikla hook elektrokoter ile yapilir. Diseksiyon

gecis zonunun 10-20 cm yukarisina kadar devam edilmelidir (69).

Daha sonra rektuma gecilerek 6 veya 8 adet retraksiyon dikisi dairesel olarak
aniis ¢evresine konur. Dentat ¢izginin yaklasik 5-10 mm yukarisindan ¢epegevre bir
insizyon uygulanir. Bu insizyon Oncesinde veya sonrasinda mukozaya traksiyon
amagch aski dikisleri konur. Bu sayede endorektal diseksiyon daha kolay yapilabilir.

Endorektal diseksiyona rektum duvarimin muskiiler kafi serbestlesene kadar dairesel
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olarak devam edilir. Muskiiler kaf posteriordan endorektal mukozal diseksiyonun 1-2
cm altindan agilarak peritoneal kaviteye ulasilir. Serbest bir plana ulasildiktan sonra
muskiiler tabaka dairesel olarak kesilerek kolon tamamiyla serbestlestirilmis olur.
Aska stitiirleri yardimi ile kolon disar1 alinir ve aniise tek tek emilebilir siitiirler ile
primer anastomoz yapilir. Islemin sonunda kolonun yerlesimi, gerginligi kontrol

edilir (69).
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HASTALAR VE YONTEM

Bu ¢alisma, Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim
Dali'nda yapildi. HH nedeniyle 2002-2011 yillar1 arasinda Swenson (Grup I) ve
LYTERP (Grup II) ameliyatlar1 yapilan toplam 49 hastanin dosyalar1 geriye doniik
olarak incelendi. Tiim hastalara ameliyat oncesi rektal biyopsi ve kontrastli kolon
tetkiki yapildi. Belirtilen tarihler arasinda HH tanisi alip, farkli yontemler ile
ameliyat edilen 17 hasta ve total kolonik agangliyonozis tanis1 alan 3 hasta bu
calismanin diginda tutuldu. Ameliyat yontemlerinin se¢imi, farkli iki cerrahin kisisel

tercih ve tecriibeleri dogrultusunda yapildi.

Grup I'de 18 hasta olup bunlarin 14'ii erkek, 4'i kiz; ameliyat yaslar1 ortalama
16 ay (5 giin-10 yas) idi. Grup II' de 31 hasta olup bunlarin 26's1 erkek, 5'1 kiz;
ameliyat yaslari ortalama 10 ay (14 giin-9 yas) idi. Tiim hastalarin demografik
verileri, bagvuru oncesi hikayeleri, ameliyat yontemleri, ameliyat sonrasi erken ve
gec donem takipleri ve komplikasyonlar1 dosyalar1 incelenerek kaydedildi. Ayrica
tim hastalarin kendileriyle veya aileleriyle goriisiilerek kontinans durumlari ve
sosyal yasam kaliteleri hakkinda bilgiler alindi. Bu bilgiler 15181inda, Krickenbeck
siniflamasi ile 3 yasindan biiylik hastalarin istemli barsak hareketleri, kirletme ve

konstipasyon durumlar1 degerlendirildi (70) (Tablo 1). Bu siniflama i¢in grup 1'deki
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3 yasindan biiyilik hastalar grup la, grup 2'deki 3 yasindan biiyiik hastalar grup 2a

olmak tizere alt guruplara ayrildi.

Tablo 1. Krickenbeck skorlamasi (70)

1-istemli barsak hareketleri

Aciliyet hissi, tuvaletini sdyleyebilme, barsak hareketlerini kontrol | EVet/Hayir

edebilme

Evre 1: Nadiren ( haftada 1 veya 2 kez) Evet/Hayir
Evre 2: Her giin (sosyal problem yok)
Evre 3: Siirekli (sosyal problem var)

Evre 1: Diyetle diizelebilir Evet/Hayir

Evre 2: Laksatif gerekli
Evre 3: Diyet ve laksatife direncli

Swenson ameliyatinda gébek alt1 orta hat insizyon ile batina girildikten sonra
seri seromiiskiiler biyopsiler ile gangliyonik kolon segmentinin baglangict tespit
edildi. Kolon bu noktadan eksize edildi ve proksimal kolon peritoneal ve mezenterik
baglantilardan serbestlestirildi. Distaldeki agangliyonik kolon, damarlar1 baglanip
kesildikten sonra pelvik tabana kadar diseke edildi ve aniisten disar1 ¢ekildi. Bu
kolon, "dentat" ¢izginin 6nde 1 cm, arkada 0,5 cm yukarisindan oblik bir sekilde

rezeke edildi ve koloanal anastomoz yapildi.

LYTERP ameliyatinda Olympus marka laparoskopi cihaz1 kullanildi. Cerrahi
islem, bir adet 4 mm kamera portu, 2 adet 3 mm calisma portu ile yapildi. Kolondan,
tahmini ge¢is zonunun proksimaline kadar laparoskopik seromiiskiiler biyopsiler
alindi. Agangliyonik kolon mezosu laparoskopik olarak, genellikle hook koter
kullanilarak, serbestlestirildi. Transanal endorektal mukozal diseksiyon ve pull-
through yapildiktan sonra, 4/0 multifilaman poliglaktin siitiir ile koloanal anastomoz

yapildi. Operasyondan 14 giin sonra anal dilatasyona baslandi.
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Istatistiksel calisma:

Verilerin analizi, SPSS 15.0 paket programi ile normal dagilimi uygunluk
sinamast ise Shapiro-Wilk testi ile yapilmistir. Nitel degiskenler icin grup
karsilastirmalar1 Ki-Kare testi ile nicel degiskenler i¢in grup karsilastirmalart Mann-
Whitney U testi ile yapilmistir. P degerinin 0.05'ten kiiclik olmas1 anlamli kabul
edilmistir (71).
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BULGULAR

Swenson ameliyat1 yapilan grup I'deki hastalarin 14 erkek, 4'i kiz, LYTERP
yapilan grup II'deki hastalarin 26's1 erkek, 5'1 kiz idi. Her iki grup arasinda, cinsiyet

yoniinden istatistiksel olarak anlamli bir fark goriilmedi (p>0,05) (Tablo 2).

Tablo 2. Gruplarn cinsiyet dagilim

Grup Erkek n(%) Kiz n(%) Toplam n(%)
_______________ Lm0 4@ 180100
.............. o266y oo sde i 31(100)

Toplam 40 (82) 9(18) L 49 (100)
(p>0.05)

Hastalar bagvuru yas1 agisindan karsilastirildi ve iki grup arasinda anlamli fark
saptanmadi (p>0.05). Ameliyat yaslarina bakildiginda, gruplar arasinda anlaml bir
fark tespit edilmedi (p>0,05) ( Tablo 3).

Tablo 3. Gruplarin ameliyat yasi ve basvuru yasina gore dagilimi

Grup I n:18 Grup II n:31 P
Basvuru yagi (ay) 1(1-7y  § 1(13) 0508
Ameliyatyasi (ay) | 6,5(1-10) ©  3(2-6) i 0276
(p>0.05)
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Arastirmaya dahil edilen tim olgularin 7'sinde, bir veya birden fazla ek
anomali vardi. Alt1 (%13) hastada kardiyak anomali, 3 (%6) hastada {iriner anomali,

2 (%4) hastada Down sendromu, 2 (%4) hastada ise hipotroidi tespit edildi (Tablo 4).

Tablo 4. Ek anomaliler
Ek anomali n (%)
Down sendromu | o ZCO4)
Hipotroidi | 208
Kardiyak 6 (%13)
Urmer ........................................................ 3 (%6) ...........................

Gruplar ek anomali goriilme siklig1 agisindan karsilastirildiginda, grup I'deki 3
(%17) hastada ek anomali varken, grup II'de 4 (%13) hastada ek anomali tespit
edildi. Gruplarda ek anomali goriilen hasta sayilar1 arasinda anlamli bir fark tespit
edilmedi (p>0,05) (Tablo 5).

Tablo 5. Gruplarin ek anomali dagilimi

Ek Grup I Grup II Toplam
anomali n (%) n (%) n (%)

Var 317)  4(13) | 7 (%l14)
YOk15(%83)27(%87)42(%86)
Toplam | 18 (%100) - 31 (%100) - 49 (%100)

(p>0.05)

Gecis zonu grup I'deki hastalarin 5'inde (%28) rektosigmoid bolgede, 2'sinde
(%11) sigmoid bolgede, 5'inde (%28) inen kolonda, 5'inde (%28) splenik fleksurada,
I'inde (%6) transvers kolonda idi. Grup II'deki hastalarin ise 14'linde (%45)
rektosigmoid bolgede, 4'liinde (13) sigmoid bolgede, 6'sinda (%20) inen kolonda,
5'inde (%16) splenik fleksurada, 2'sinde (%7) transvers kolonda idi (Tablo 6). Iki
grup, gecis zonunun bulundugu boélgelerin dagilimi agisindan karsilastirildiginda

anlamli bir fark saptanmadi (p>0,05).
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Tablo 6. Gruplarin gecis zonu dagilimi

Rektosigmoid Sigmoid Inen kolon 3511(;2;1; Transvers
n(%) n(%) n(%) n(%) kolon n(%)
Grup I 5628) ¢ 2(%I1) i 5(%28) | 5(%28) i 1(%6)
GrupH ......... 1 4(%45) ....... 4(%13) ..... 6 (%20)5(%16)2(%7) .......

(p>0.05)

Grup I'de, 3 (%17) hastaya perforasyon nedeniyle kolostomi yapildi. Yine grup
I'deki 3 (%17) hastaya ve grup II'deki 4 (%13) hastaya gec tan1 aldiklar1 i¢in definitif
ameliyat oncesi kolostomi agildi. Kolostomi agilan hasta sayis1 yoniinden iki grup

arasinda anlamli bir fark saptanmadi (p>0,05) (Tablo 7).

Ameliyat siireleri ise grup I'de 132 dakika (125-145), grup II'de 100 dakika
(95-120) idi. Ameliyat siireleri acisindan iki grup arasindaki fark anlamli bulundu.

(p<0,05) (Tablo 7). Grup II'de hicbir hastada acik cerrahiye gecmek gerekmedi.

Grup I'de 10 hastaya, grup II'de 6 hastaya ameliyat sonras1 kan verildi. Iki
grupta sadece kan verilen hastalar, transfiizyon miktarlar1 agisindan
karsilastirildiginda, aralarinda anlamli bir fark bulunmadi (p>0,05). Gruplar arasinda,
hasta basina diisen ortalama kan transfiizyonu miktar1 karsilastirildiginda, grup II'de
hasta basina daha az transfiizyon miktar1 tespit edildi ve aradaki fark istatistiksel

olarak anlamli bulundu (p<0,05) (Tablo 7).

Hastalar ameliyat sonrasi nazogastrik drenajda takip edildi. Grup I'deki hastalar
3 giin (3-4) sonra, grup II'deki hastalarda 3 giin (2-4) sonra nazogastrik sondalari
cikarilarak beslenmeye baslandi. Gruplar arasinda ameliyat sonrasi beslemeye

baslama zamani agisindan anlamli fark saptanmadi (p>0,05) (Tablo 7).
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Ameliyat sonrasi erken donem takiplerde, spontan digkilama incelendiginde,
grup I'deki hastalar giinde 5 (4-5) kez, grup II'deki hastalar da glinde 5 (4-6) kez
spontan digkiladilar. Erken donem diskilama sayilari acgisindan gruplar arasinda

anlamli bir fark saptanmadi (p>0,05) (Tablo 7).

Ameliyattan en az 6 ay sonra yapilan ge¢ donem incelemede spontan digkilama
sayisina bakildiginda, grup I'deki hastalar giinde 2 (1,75-4), grup II'deki hastalar
giinde 3 (2-4) kez spontan diskiladilar. Ge¢ donem spontan diskilama sayilari

acisindan gruplar arasinda anlamli fark saptanmadi (p>0,05) (Tablo 7).

Grup I'deki hastalarin ameliyat sonras1 hastanede kalma siiresi 7 (5-9) giin,
toplam hastanede kalma stiresi 11 (8-12) giin idi. Grup II'deki hastalarin ise ameliyat
sonrast hastanede kalma siiresi 7 (5-11) giin, toplam hastanede kalma siiresi 13
(9-20) giin idi. iki grup arasinda ameliyat sonrasi hastanede kalma siiresi agisindan
anlaml bir fark saptanmazken (p>0,05), toplam hastanede kalma siiresi agisindan

grup I lehine anlamli fark tespit edildi (p<0,05) (Tablo 7).

Grup II'deki hastalar ameliyattan iki hafta sonra rutin anal dilatasyon
programina alindilar. Swenson ameliyat1 yapilan grup I'deki hastalara gerekmedikge
anal dilatasyon yapilmadi. Grup I'deki hastalara 2 kez (1-3) anal dilatasyon
yapilirken, grup II'deki hastalara 9 kez (7-13) anal dilatasyon yapildi. Iki grup
arasinda dilatasyon sayilari acisindan grup I lehine anlamli fark tespit edildi

(p<0,05) (Tablo 7).

Gruplar ameliyat sonrasi takip siireleri agisindan karsilastirildiginda, grup
I'deki hastalar 10 (8-20) ay, grup II'deki hastalar da 10 (6-13) ay takip edildiler. Tki
grup arasinda ameliyat sonrasi takip siireleri acisindan anlamli fark saptanmadi
(p>0,05) (Tablo 7). Her iki gruptan sadece grup II'de 1 hastanin aile hikdyesinde

erkek kardesinde Hirschsprung hastaligi mevcuttu.
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Tablo 7. Gruplarin karakteristik ozellikleri

 Grup I (n:18) | Grup I (n:31) | P

Kolostomi 6 (%33) | 4(%I13) 0,141

e | 132(125145)100(95120)0042
I A
o T s e o
s s B v o
P T O s i
s s B L e
e S 11(812)13(920)0021
R A E I G
R e e 10(613) ...... 0078

Ameliyat sonras1 grup I'deki hastalarin 2'sinde yara infeksiyonu, obstriiksiyon
ve distansiyon gibi erken (0-2 hafta) komplikasyonlar gelisti. Obstriiksiyon gelisen
hastalardan biri ameliyata alindi. Grup II'deki hastalardan 2'si obstriiksiyon ve
distansiyon gelismesi iizerine, bir digeri perforasyon nedeniyle tekrar ameliyat edildi.
Bir hastada ise yara yeri infeksiyonu gelisti. Her iki grup, ameliyat sonrasi erken
donemde komplikasyon gelisen hasta sayilar1 agisindan karsilastirildiginda anlamh

bir fark saptanmadi (p>0,05) (Tablo 8).

Tablo 8. Gruplarin erken donem komplikasyon dagilimi

. Grup I (n:18) : Grup II (n:31)
Var 2(%I11,1) | 4(%12,9)

...................................................................

Yok 16 (%88,9) © 27 (%87.,1)

(p>0.05)
Grup I'deki hastalarin 8'inde (%44) perianal ekskoriasyon, 4'liinde (%22)
kabizlik, 4'linde (%?22) obstriiksiyon, 3'linde (%]18) darlik goriildii. Grup II'deki

hastalarin ise 13'inde (%42) perianal ekskoriasyon, 7'sinde (%?23) obstriiksiyon,
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5'inde (%16) kabizlik, 3'tinde (%10) darlik goriildii. Her iki grup, ameliyat sonrasi
gec donemde komplikasyon gelisen hasta sayilar1 agisindan karsilastirildiginda

anlamli bir fark saptanmadi (p>0,05) (Tablo 9).

Tablo 9. Gruplarin ge¢c donem komplikasyon dagilimi

 Grup I (n:18) | Grup I (n:31) © P
Ekskoriasyon 8 (%4d) i 13(%42) i p:1,000
e 4(%22) ........ 5(%16)p0708
R i vt o
P v = B s

Ameliyat sonrast grup I'de 15 (%83) hastada, grup II'de 21 (%68) hastada en az
bir kez enterokolit goriildii. Iki grup arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli kabul

edildi (p<0,05) (Tablo 10).

Tablo 10. Gruplarin ameliyat sonrasi enterokolit dagilimi

Enterokolit Grup I (n:18) Grup II (n:31) Toplam P
Yok 3 (%17) 10 (%32) 13 (%27) .

S lkez .............. 3(%17) .............. 13(%42) ........... 16(%33)

....... Zkez 4(%22)5(%16)9(%18)

....... Skez 3(%17)3(%10)6(%12) hols

....... 4kez 3(%17)0(%0)3(%6)

....... Skez 2(%11)0(%0)2(%4)

..... Toplam 18(%100)31(%100)49(%100)

Her iki gruptaki 3 yasindan biiyiikk hastalar grup Ia ve Ila olarak ayrilarak,
Krickenbeck skorlamasi ile ameliyat sonrasi sonuglar agisindan degerlendirildi. Grup

Ia'da 14 hastadan 12'sinin (%86) istemli barsak hareketlerini kazandigi, 2 hastanin
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(%14) ise kazanamadig1 goriildii. Grup Ila'da 18 hastanin hepsinin istemli barsak
hareketlerini kazandig1 goriildii. Iki grup, barsak hareketlerini istemli olarak kontrol
edebilmeleri yoniinden karsilastirildiginda, istatistiksel olarak anlamli bir fark tespit
edilmedi (p>0,05). Grup Ia'daki sadece 1 hasta (%7) kirletme nedeni ile sosyal sorun
yasarken, grup Ila'da higbir hasta kirletme nedeni ile sosyal sorun yasamadi.
Kirletme yoniinden iki grup arasinda anlamli bir fark tespit edilmedi (p>0,05). Her
iki grupta kabizlig1 olan hastalar, diyet diizenlemesi ve laksatiflerden fayda gordiiler.

Kabizlik yoniinden iki grup arasinda anlamli bir fark tespit edilmedi (p>0,05) (Tablo

1),

Tablo 11. Gruplarin fonksiyonel sonuclar: (Krickenbeck skorlamasi)

EGrup Ia (n:14) : Grup Ia (n: P
s . 1®
I- Istemli barsak |Evet 2 %6 18 %00
hareketleri | oy, 2 %4 0 i %0
2- Kirletme Hayir 8 %57 12 %67
.................................................................................................................... 0,646
Evet 6 | %43 i 6 | %33
............................................ Evrel: 4. 720 : 4 . 722 .
............................................ Evie? SRR
............................................ Evred: L i A7 o 0 A0
3- Kabizhk Hayir 10 %71 15 %83
.................................................................................................................... 0,467
_________________________________ Evet oA 3 AT
............................................ Evie | SRR
............................................ Evre2: L i A7 : 0 o 70
Evre3: 0 %0 i 0 %0
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TARTISMA

HH'nin cerrahi tedavisi i¢in Onerilen tekniklerin hepsinin ortak noktasi,
[AS'nin kismen, EAS'nin tiimiiyle korunarak, agangliyonik segmentin ¢ikarilmasi ve
proksimaldeki gangliyonik segmentin aniise c¢ekilmesidir. HH'nin cerrahi
tedavisindeki ilk basarili yontem ve sonug, Swenson ve arkadaglarinin (5)
agangliyonik segmenti c¢ikardiktan sonra gangliyonik ucu sirkiiler tarzda anal
sfinktere ¢ok yakin anastomoz etmeleriyle elde edilmistir. Gilinlimiizde HH igin
baslica dort agik cerrahi yontem ve bunlarin modifikasyonlart uygulanmaktadir.
Bunlar: Swenson, Duhamel, Soave ve Rehbein ameliyatlaridir. Son zamanlarda tek
asamali yaklagimin yenidoganlarda morbiditeyi diisiirdiigi goriilmistiir (1).
Duhamel, Soave-Boley ve Swenson tarafindan tanimlanan ameliyat tekniklerinin
tiimiinde, perineal yaklasimla abdominal yaklasim kombine olarak yapilmaktadir.
Rektosigmoid HH'de TAP yapilabilirken, uzun segment HH'de TAP, laparoskopi

veya laparotomi yardimiyla yapilabilmektedir (72).

HH'de laparoskopinin agik cerrahiye gore birg¢ok tstiinliigii bulunmaktadir.
Laparoskopik yaklasim, pelvik yapilarin daha ayrintili goriintiillenmesini sagladigi
gibi kozmetik sonuglari daha iyidir. Intestinal fonksiyonlar daha kisa siirede normale
doner. Hastalar ameliyat sonrasi erken donemde beslenir ve daha kisa siire hastanede

kalirlar (6,73).
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Yapilan ¢aligmalarda olgularin %70-80'inin erkeklerden olustugu (74), buna
karsin, uzun segment olgularda kiz erkek oraninin 1:1,3 oldugu belirtilmektedir (75).
Literatiirdeki baz1 ¢caligmalar, ameliyat sonrast enterokolit insidansinin kizlarda daha
fazla oldugunu bildirmektedir (76). Bu calismada, grup I'de olgularin %78'"1, grup

II'de ise %84'i erkektir. Bu oran literatiir bilgileri ile uyumlu bulunmustur.

Hastalarin ¢ogu yeni dogan doneminde tani alirlar. Yapilan ¢alismalar, tani
yasinin 1950'li yillardan giiniimiize kadar giderek diistiiglinii gostermektedir (52).
Hastalarin %70-80'1 mekonyum ¢ikaramama, abdominal distansiyon ve safrali
kusmayla yeni dogan déneminde tani alirlar (24). Hastalarin sadece % 10-20'si bir
yasindan sonra kabizlik ve enterokolit ataklari ile hekime basvururlar (77). Bu
calismada da toplam 49 hastanin 30'u yasamlariin ilk ayinda tam1 almislar ve kisa
siire icerisinde ameliyat edilmislerdir. Geg¢ yasta ameliyat edilenler ise baska

kliniklerde tani alarak refere edilen hastalarda.

HH genellikle baska bir hastaligi veya anomalisi olmayan, miadinda
dogmus saglikli yenidoganlarda goriilen bir hastaliktir. HH, ndorokrestopati
hastaliklarindan birisi oldugu i¢in ayni kdkene sahip noroblastoma ve
norofibromatozis gibi bagka hastaliklarla beraber goriilebilmektedir (33). HH'ye
Down sendromu (%5-16), intestinal atrezi, rotasyon anomalileri, anorektal
malformasyon, mekonyum ileusu, NID gibi gastrointestinal sistem anomalileri (%6),
mikrosefali gibi santral sinir sistemi anomalileri, kardiyovaskiiler sistem anomalileri
(%2-8) de eslik edebilir (78). Bu calismada ise sadece 7 hastada ek anomali tespit
edilmis olup, cesitlilik yoniinden literatiir verileri ile uyumluluk gostermektedir. Alt1
(%13) hastada kardiyak anomali, 3 (%6) hastada iiriner anomali, 2 (%4) hastada
Down sendromu, 2 (%4) hastada ise hipotroidi tespit edildi. HH ile iiriner sistem
anomalileri birlikteligi % 2.5-36 aras1 bildirilmistir (79). Bu anomalilerin mesane ve
barsaktaki parasempatik innervasyon bozuklugundan kaynaklanabilecegi ileri
siriilmiistir. Ancak bu hastalarin mesaneleri ile normal mesaneler arasinda
gangliyon hiicreleri acisindan fark goriilmemistir. Bu hastalarda goriilen {iiriner

fonksiyon bozukluklarinin dilate barsak ansinin mekanik basisina bagli olabilecegi
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de belirtilmistir. Cilinkii ameliyat sonrasi lriner fonksiyonlarda diizelme

olabilmektedir (79).

Agangliyonik segmentin uzunlugu, HH'de tedavi sonuglarini etkileyen en
onemli etkendir (80). Prato ve arkadaslarinin (81) yaptig1 calismada, ameliyat
sonrast komplikasyon riski en yiiksek total kolonik agangliyonoziste gorilmiistiir.
Bu ¢alismada gecis zonu, grup I'deki hastalarin 5'inde (%28), grup II'deki hastalarin
ise 14'iinde (%45) rektosigmoid bdlgede bulunmaktaydi. Gegis zonu gruplarda ikinci
siklikta inen kolonda tespit edilmistir. Her iki gruptan sadece 3 hastada agangliyonik
segment transvers kolona kadar uzanmaktaydi. Gegis zonunun rektosigmoid bolgede
oldugu vakalarda daha az diseksiyon yapilmasi, damar, sinir ve kas yapilarinin hasar
thtimalini azaltmaktadir. Ayrica uzun segment olgularda kalan kolon segmentinin
kisa olmasi, anastomozu zorlastiracagi gibi, mezenterde olusabilecek gerginlik ve

rotasyon, kolonun kanlanmasini etkileyebilecektir.

Son 20 yil i¢cinde yeni dogan bakim iinitelerindeki ve pediatrik anestezi
imkanlarindaki gelismeler ile parenteral desteklerin kullanima girmesi, definitif
ameliyatlarin kiiclik bebeklerde yapilabilmesine olanak saglamistir. Bu sayede, erken
donemde yapilan kolostomi ve sonrasindaki definitif ameliyatlarin yerine, yeni
dogan ve kii¢iik bebeklerde tek seans ameliyatlarin yapilabilmesi miimkiin olmustur
(82). Pull-through yapilamayacak kadar genis kolonu olan veya malniitrisyonu olan
cocuklarda, ilk asamada kolostomi yapilmasi uygun bir segenektir. Bu ¢alismada 6
hastaya ge¢ donemde bagvurduklari i¢in kolostomi ag¢ilmisti. Kolostomi agilan
hastalarda zaten dar olan anal kanal, daha da daralacagindan, definitif ameliyata

kadar anal dilatasyon yapilmasi 6nerilmektedir (83).

HH i¢in yapilan cesitli cerrahi yontemlerde ameliyat siireleri 90 ile 140
dakika arasinda bildirilmistir (84). Bu ¢alismada grup I'de 132, grup II'de 100 dakika
olan medyan ameliyat siireleri, literatiir bilgisi ile uyumlu bulunmustur. Ayrica,
medyan ameliyat siireleri arasindaki fark, istatistiksel olarak anlamli bulunmustur.

Bu fark, grup II'de kisa segment olgularin daha fazla olmasi nedeniyle diseksiyonun
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daha kisa stirmesine baglanmistir. Ayrica agik cerrahideki insizyon agma ve kapama

siiresi de bu farki artirmistir.

Laparoskopik yaklasim, 6zellikle yeni doganlarda, distal kolonun ve pelvik
yapilarin diseksiyonu esnasinda daha az kan kaybina olanak saglamaktadir (85). Bu
calismada, tiim hastalara ameliyat sonrast rutin tam kan saym yapildi ve
hemoglobin degeri 10 mg/dl nin altinda olan hastalara 10-15 ml/kg kan transfiizyonu
yapildi. Grup I'de 10 hastaya, grup II'de 6 hastaya ameliyat sonras1 kan verildi. Iki
gruptaki kan verilen hastalar transflizyon miktar1 acisindan karsilastirildiginda,
aralarinda anlamli bir fark bulunmadi (p>0,05). Gruplar arasinda, hasta basina diisen
ortalama kan transfiizyon miktar1 karsilastirildiginda, grup II'de hasta basina daha az
kan gereksinimi tespit edildi ve aradaki fark istatistiksel olarak anlamli bulundu
(p<0,05). Bu fark laparoskopi isleminin minimal invazif bir girisim olmasina baglh
olabilecegi gibi, grup I'deki hastalarda daha uzun kolon rezeksiyonu yapilmasi
nedeniyle daha ¢ok doku ve viicut sivis1 kaybina bagl olabilir. Cerrahlarin ameliyat

sonrast takip hassasiyetlerindeki farklilik da bu durumda etkili olabilir.

Laparoskopik prosediirler sonrasi barsak hareketlerinin baslamasi daha
erken beklense de, bu ¢alismada, iki grup arasinda ameliyat sonrasi beslenme zamani
acisindan anlamli bir fark tespit edilmistir. Sadat'n (86) yaptigi ¢aligmada,
laparoskopi yardimli pull through sonrasi hastalarin %73'line 48 saat sonra, %20'sine
72 saat sonra, %6,7'sine ise 96 saat sonra oral beslenmeye baslandig1 bildirilmistir.
Georgeson'un (87) ¢alismasinda ise 80 hastanin 74'linde, barsak hareketlerinin ilk 24

saat i¢inde basladig bildirilmistir.

Teitelbaum ve arkadaslarinin (88) HH nedeni ile acik pull-through yaptiklar
hastalarin ameliyat sonrasit erken ve ge¢ donem sonuglarini degerlendirdikleri bir
calismada, erken donemde diskilama sayis1 giinde 5-8 iken, 6 ay sonra ortalama 3,8
bulunmustur. Bu durum yazarlar tarafindan, barsak fonksiyonlarinin ameliyat sonrasi
ilk y1l i¢inde giderek diizeldigi ve buna bagl olarak digkilama sikliginin azaldigi

seklinde yorumlanmistir. Bu ¢alismada ise ameliyat sonras1 erken donem digkilama
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say1s1 her iki grupta da giinde 5 iken, 6 ay sonraki degerlendirmede grup I'de 2, grup
IT'de 3 olarak bulundu. Erken ve ge¢ donem giinliik diskilama sayilar1 agisindan iki

grup arasinda anlamli fark tespit edilmemistir.

Georgeson (87), LYTERP'ten ortalama 3,7 giin sonra hastalar1 beslemeye
basladigin1 bildirmistir. El Sadat (86) ise bu siireyi 5 giin olarak belirtmektedir. Bu
caligmada, iki grupta da hastalarin ameliyat sonrasi takip siiresi ortancasi 7 giin olup,
bu agidan iki grup arasinda anlamli bir fark tespit edilmemistir. Ameliyat 6ncesi ve
sonrast toplam hastanede kalma siirelerine bakildiginda, grup I'de bu siire 11 giin,
grup II'de 13 giin olarak tespit edilmistir ve aradaki fark istatistiksel olarak anlamli
bulunmustur. Bu farkin, hastalarin ameliyat oncesi hazirlik islemlerine baglh
olabilecegi veya yeni dogan doneminde tani almis, spontan digkilayamayan ve bir
stire obstriiksiyon bulgulari diizelene kadar tedavi edilmeleri gereken hastalarin, grup

II'de daha fazla olmasina bagli olabilecegi diistintilmiistiir.

Anal anastomoz striktiirlinliin insidanst %3-35 arasinda degismekte olup
cogunlugu tekrarlayan dilatasyonlarla tedavi edilmektedir (89). Striktiir
etiyolojilerinin ¢ogunlugunda, anastomozda iskemi veya kacak, oblik yerine sirkiiler
anastomoz yapilmasi ve dilatasyon programina uyum saglamada basarisizlik vardir
(89). Teitelbaum ve arkadaslar1 (90) primer endorektal pull through sonrasinda, gogu
hafif olarak derecelendirilen %15 oraninda striktiir bildirmislerdir. Kiigiik ¢ocuklarda
striktiir olugma riski fazla degildir (91). Kalict striktiirler 6zellikle anastomoz kagagi
ile iligkilidir. Barsagin iskemik segmentiyle iligkili olan striktiirler kalici olmaya
egilimlidirler ve dilatasyonlara cevap vermeyebilirler (89). Siklikla, ileri diizeydeki
striktiirlere redo pull through gerekir. Ciddi olgularda kolostomi yapilmasi veya
kilavuz tel {izerinden antegrat dilatasyonla miikoz fistiil yapilmasi faydali olabilir.
Ameliyattan 2 hafta sonra baslayan dilatasyonlar, komplikasyonlarin 6nlenmesinde
cok oOnemlidir. Bu sayede, sfinkter spazmi ve enterokolit ataklari, anastomoz
genisligi korunarak onlenmis olur (92). Bu calismada anal dilatasyon, grup I'de
ortanca 2 (1-3) kez yapilirken, grup II'de 9 (7-13) kez yapilmustir. Aradaki fark

istatistiksel olarak anlamli bulunmustur. Georgeson'un (87) tanimladigi LYTERP
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tekniginde uygulanan sirkiiler anastomoz daralma ile iyilesmektedir ve bu teknigin
bir basamagi olan anal dilatasyon rutin olarak uygulanmaktadir. Ayrica endorektal
diseksiyon sonrasi kalan muskiiler kaf ve uzunlugu anal dilatasyon gereksiniminde

rol oynamaktadir.

Nguyen ve arkadaslarinin (73) yaptiklar ¢alismada laparoskopi yardimli pull-
through sonrast komplikasyon oraninin diisiik oldugu belirtilmistir. Baz1 serilerde ise
acik cerrahi sonrast komplikasyon orant %5,6 ve %11,2 olarak verilmistir (93).
Transanal yapilan cerrahilerde ise bu oranlar %1,5 ve %2,9 olarak belirtilmistir (94).
Bu calismada acik cerrahide yara infeksiyonu, obstriiksiyon ve distansiyon gibi erken
komplikasyonlarin orant %11 iken, laparoskopi yardimli prosediirde %13 olarak

bulunmustur.

HH'de pull-through ameliyatindan sonra en sik karsilasilan yakinmalardan
biri kabizliktir. Pull-through sonrasi kabizlik insidans1 %6-11 arasinda degismektedir
(91). Kabizligin nedenleri, anal sfinkter akalazyasi, geride aganglionik segmentin
kalmasi, anastomoz hattindaki darlik ve fekalomdur. En sik neden anal sfinkter
akalazyasidir (95). Rescorla ve arkadaslar1 (96), 5 yillik bir takipten sonra hastalarin
%88'inde digskilama zorluklar1 tespit etmiglerdir. Grupta fekal inkontinans gelisen
hastalar olmasina ragmen, uzun dénemde semptomlar diizelmis olup, 15 yil ve daha
sonrasinda %100 oraninda normal digkilama saglandig1 bildirilmistir. Bu ¢alismada
kabizlik grup I'de %22 oraninda, grup IlI'de %16 oraninda goriildii. Aradaki fark
istatistiksel olarak anlamli degildir. Serideki tiim kabiz hastalar diyet ve laksatifierle
tedavi edilebildiler. Kabizligin 6nlenebilmesinde, ailenin bu duruma gosterdigi
hassasiyet ve verilen tedaviye uyumu c¢ok onemlidir. Kabizligin tek basma tedavi
sonuglarin1 ve ozellikle fekal ve {iriner kontinans1 olumsuz yonde etkileyebilecegi
diisiiniiliirse ailelerin bu konuda bilinglendirilmesine azami dikkat gosterilmesi

gerekmektedir.

Yapilan caligmalarda, yasam kalitesindeki en biiylik olumsuz etkinin

kabizliktan degil, fekal kirletmeden kaynaklandig: bildirilmistir (97). Marty'nin (98)
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yaptig1 ¢aligmada kirletme, olgularin %74'linde goriilmiistiir. Yanchar ve Soucy (99),
fekal kontinansla ilgili problemlerin 15 yasindan kii¢iikler arasinda yaygin oldugunu
belirtmistir. Calismalarindaki hastalarin %32'sinin aileleri, barsak aliskanliginin
normal aile hayatlarina engel oldugunu, ancak bu engelinl5 yasindan sonra ortadan
kalktigim1 bildirmistir (99). Bu ¢alismadaki hastalarda; kirletme, tutamama ve
kabizligin duygusal ve psikolojik olarak kotii etki biraktigi, bu nedenle hastalarin
sosyal ve duygusal gelisiminin etkilendigi gozlenmistir. Kirletme, grup Ia'daki
hastalarin %43'linde, grup Ila'daki hastalarin %33'linde tespit edilmistir. Gruplar
arasinda istatistiksel bir fark tespit edilmemistir. Fakat bunlarin biiyiik kismi1 ara sira
kirleten ve medikal tedaviden yarar goren hastalardir. Literatlir verileri cerrahi
diizeltmeden sonra zamanla barsak fonksiyonlarinin da giderek iyilestigini
gostermektedir. Anal inkontinans oranlari ¢esitli serilerde %0-74 olarak bildirilmistir
(98,100). Genel olarak, internal anal sfinkterin tiimiinii korumanin Oneminin
anlasilmasiyla, inkontinans insidansinda azalma goézlenmistir. Yapilan c¢alismalarda
basit dilatasyonlarin da mindr inkontinans ve sfinkter skarlasmasina neden olabildigi
bildirilmigtir (101). Catto-Smith ve arkadaslar1 (102), fekal kirletmenin; kayitlarda
hastalarin %44'iinde, anketlerde ise %80'inde oldugunu bildirmislerdir. Swenson
ameliyatinin pelvik diseksiyon asamasinda mesane ve ejakiilasyon fonksiyonlarimi
kontrol eden otonom sinir sistemi liflerini zedelememek i¢in diseksiyonun kolon
duvarina yakin bicimde yapilmasi Onerilmistir (1). Swenson ameliyati ile ilgili
yaygin endiselerden biri de seksiiel fonksiyonlar {izerine olabilecek etkisidir. Polley
ve arkadaglar1 (68), Swenson ameliyatina gore Soave ameliyatinin, pelvik sinirlere
daha az zarar verdigini ve bu nedenle iiriner-fekal inkontinans ihtimalini azalttigini
bildirmislerdir. Sharmen ve arkadaslar1 (93) dikkatli yapilan pelvik diseksiyon ile bu
tiir komplikasyonlarin onlenebilecegini ileri siirmiislerdir. Swenson ameliyat1 ile
tedavi ettikleri genis bir erigkin hasta grubunu igeren serilerinde iiriner ya da seksiiel

fonksiyonlarda bir defekt goriilmedigini bildirmislerdir.
HH'de ameliyat sonrasi goriilen onemli sorunlardan biri de enterokolit

ataklaridir. Ameliyat sonrast enterokolit ataklarinin nedeni karin ici yapisikliklar ve

koloanal anastomoz darligina bagli, barsak iceriginin gecisinde duraganlagsmadir
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(82). Endorektal pull-through ameliyatlarinda yapilan teleskopik anastomozun darlik
sebebi olup, enterokolit sikligini arttirabilecegi ve ameliyat sonrasi dilatasyon
programi gerekecegi de bildirilmistir (24). Duraganlagsma, barsak florasinda patojen
bakteri kolonizasyonuna ve enterokolit ataklarina neden olmaktadir (76). Enterokolit
hem ameliyat oncesi, hem de sonrasinda olusabilir. Bu ciddi komplikasyonun,
definitif pull-through ameliyatindan sonra %40 oraninda olustugu ve mortalite
oraninin %3-30 oldugu bildirilmistir (96). Yapilan calismalarda, ameliyat Oncesi
enterokolit geciren ¢ocuklarda pull-through sonrasi, bu komplikasyonun tekrarlama
riskinin arttig1 goriilmistiir (103). Hackam (76), enterokolitin definitif ameliyat
sonrast hastalarin %32'sinde olustugunu, anastomoz kagaginin, striktiir varliginin,
ameliyat sonras1 yapisikliklara bagl barsak obstriiksiyonun enterokolit riskini ti¢ kat
arttirdigini bildirmistir. Primer endorektal pull-through ameliyatinin degerlendirildigi
¢ok merkezli bir ¢alismada, striktiir olusumunun enterokolit gelisiminde énemli bir
faktor oldugu gosterilmistir (104). Bunun nedeni, parsiyel obstriikksiyonun staza,
bakteri ¢ogalmasina, mukozal invazyona ve en sonunda lokal ve sistemik
inflamatuar cevaba sebep olmasidir (76). Bu calismada, grup I'deki hastalarin
%83"linde, grup II'deki hastalarin ise %68'inde ameliyat sonrasi enterokolit gelistigi
tespit edilmistir. LYTERP yapilan gruptaki diisiik enterokolit oraninin istatistiksel
olarak anlamli oldugu tespit edilmistir. Fakat her iki grupta enterokolit goriilme
oraninin yiiksek olmasi, hastalarin enterokolit siiphesi durumunda derhal tedavi
altina alinmalarindan kaynaklanmaktadir. Bu hassasiyet nedeniyle iki grupta da bu

ciddi komplikasyondan 6tiirii mortalite goriilmemistir.

Perianal ekskoriasyon, sik defekasyona bagli diskinin uzun siire cilde temas
etmesi nedeniyle meydana gelir ve bazen ¢ok inat¢i bir komplikasyon olarak
karsimiza ¢ikar. Bircogu sik alt bezi degistirme ve topikal ajanlarla tedavi
edilebilirken, bir kismida tedavilere direng gostermektedir. Bu inat¢r durumun,
hastalarin dermatolojik hassasiyetlerine bagli olabilecegi unutulmamali, gerektigi
takdirde cilt hastaliklar1 uzmanlarinin destegi alinmalidir (2). Bu hastalarda perianal
bolgeye uygulanan kil tedavisinin olumlu etkileri goriilmiis olup, bu konuda bilimsel

calismalara ihtiya¢ vardir. Grup I'deki hastalarin %44'tinde, grup II'deki hastalarin

38



ise %42'sinde erken donemde baslayip devam eden perianal ekskoriasyon tespit
edilmistir. Iki grup arasinda perianal ekskoriasyon acisindan farkin, istatistiksel

olarak anlamli olmadig1 tespit edilmistir.

Ameliyat sonrasi obstriiksiyon ise rezidii agangliyonik segmente veya internal
sfinkter akalazyasina baglidir (105). Bu nedenle tekrarlayan obstriiksiyon ataklari
tespit edildiginde rezidii agangliyonik segment agisindan incelenmeli ve tespit
edildiyse eksize edilmelidir. Ayrica internal sfinkter akalazyasi diisiintildiiglinde
sfinkterotomi uygulanmalidir. Internal sfinkter akalazyasinin onlenmesi igin
Yamataka ve arkadaslari (106), laparoskopi yardimli transanal endorektal pull-
through islemini modifiye etmislerdir. Endorektal diseksiyona dentat ¢izginin hemen
iizerinden baslayip, 15 mm kadar mukozal ve muskiiler diseksiyon ile sfinkter
akalazyasinin ortadan kaldirilabilecegi belirtilmektedir. Bu islem ayni zamanda
ilerleyen donemlerde rektumda dogal bir rezervuar olusumuna izin vermektedir.
Agangliyonik segmentin ¢ikarilmasi sonrasi birakilan kafin uzunlugu da darlik ve
enterokolit gelisiminde 6nemlidir. Nasr ve Langer (107), kisa kaf birakilan grupta
giinliik dilatasyon gerektiren darligin ve enterokolitin uzun kaf birakilan gruba gore
daha az oldugunu tespit etmislerdir. Bu calismada grup I'de 4 (%22), grup II'de 7
(%23) hastada ameliyat sonrast ge¢ donemde obstriiksiyon bulgularina rastlanmistir.
Bu hastalardan sadece grup IlI'deki 2 hastaya miyektomi yapilirken, digerleri
dilatasyon ve medikal tedaviden fayda gormiislerdir. Pena ve arkadaslarinin (108),
baska merkezlerde ameliyat edilip, komplikasyon gelismesi tizerine kliniklerine
kabul ettikleri 51 hasta iizerinde yaptiklar1 ¢alismada, sadece 14 hastada fekal
kontinans saglanabilmistir. Yazarlara gore eger hastalar ilk ameliyatlarinda ciddi bir
komplikasyon ile karsilasirlarsa, kalict sekel gelisme ihtimali ¢ok yiiksektir. Bu da
hastalarin iyi bir yagam kalitesine ulasabilmeleri i¢in uygun ameliyat se¢iminin ¢ok
onemli oldugunu ve bunun icin sadece bir firsatlar1 oldugunu gostermektedir.
Schweizer ve arkadaslarimin (109), yaptig1r bir calismada ise tekrar pull-through
gereken hastalarda en uygun yontemin Duhamel teknigi oldugu belirtilmislerdir. Bu
calismada ise hi¢ bir hastada tekrar pull-through gerektirecek ciddi bir komplikasyon

goriilmemistir.
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Bu c¢alismada yaslar tigten biiyiik, ameliyat sonrasi en az 6 aydir takip edilen
hastalar kontinans degerlendirmesine alindi. Laparoskopi yardimli transanal
endorektal pull-through sonrasi kontinans degerlendirmesi yapilan prospektif bir
calismada Wang ve arkadaslar1 (110), 43 hastanin 24'iinii (%56) kontinan bulurken,
19 hastada (%44) nadir de olsa kirletme tespit ettiler. Catto-Smith ve arkadaglarinin
(102) yaptig1 diger bir caligmada ise HH nedeniyle ameliyat edilmis 60 hastanin
prospektif incelemesinde, 32 hastada (%53) belirgin, 16 hastada (%27) ise daha az
diizeyde kirletme tespit edilmistir. HH'de baglica inkontinans nedeni "dentat" ¢izgi ve
distaline yapilan anastomozdur (111). Elhalaby ve arkadaslarimin (84) yaptiklari
calismada ise dentat ¢izginin distaline yapilan koloanal anastomozlarda, hassas sinir
sonlanmalarinin zarar gormesi nedeniyle inkontinansin daha fazla goriildigiini
belirtilmistir. Ayn1 zamanda uzun donem sonuglar1 inceleyen calismalarda kontinans
gelisiminin 6-15 yil siirebilecegi bildirilmistir (112). Sherman ve arkadaslarinin (93),
Swenson ameliyat1 yapilmis 880 hasta {lizerinde yaptiklar1 bir ¢alismada, ameliyat
sonrast 5 yillik donemde hastalarin %89.9'unda normal barsak fonksiyonlari tespit
edilirken, takip eden 20 yillik donemde aymi hasta grubunda bu oran %93.7
bulunmustur. Bu ¢alismada fonksiyonel sonuglar1 degerlendirmek i¢in Krickenbeck
skorlamasi kullanildi. Barsak hareketlerini istemli kontrol edebilme, kirletme ve
kabizligin degerlendirildigi bu skorlama ile ameliyat sonrasi fonksiyonel sonuglar
degerlendirilerek, farkli iki ameliyat yontemi karsilastirildi. Tiim hastalardan sadece
grup I'deki 2 hastanin barsak hareketlerini istemli olarak kontrol edemedigi goriildii.
Bunlardan yasi 14 olan hasta, rutin lavmanlar ile temiz kalip, sosyal problem
yasamasa da, ilerleyen yaslarinda kontinan olma ihtimalinin azaldig1 kanisindayiz.
Yas1 6 olan diger hasta ise alt bezi kullanmaktadir ve uygun destek tedavileri ile
kontinans saglanabilecektir. Tki grup arasinda istemli barsak hareketlerini kazanma
yoniinden anlamli bir fark saptanmadi. Her iki gruptan 6'sar hasta i¢ camasirlarini
kirletirken, sadece grup la'daki 1 hastanin kirletme diizeyi sosyal sorun
olusturabilecek seviyededir. Diger hastalar ara sira kirletme sorunu yasamakta olup,
ailelerinin destekleri ile ilerleyen yaslarda bu sorundan kurtulabilecek durumdadirlar.

Iki grup arasinda kirletme acisindan da istatistiksel anlaml1 sonug tespit edilmemistir.
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Kabizlik yoniinden incelendiginde ise iki gruptan sadece toplam 7 hastanin yasadigi
kabizlik sorunu diyet ve laksatiflerle ¢oziilebilmistir. Tki grup arasindaki kabizlik
orani istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir. Saglikli ¢ocuklar arasinda da ¢ok sik
goriilen kabizlik problemi; ilag tedavisi, tuvalet egitimi, diyet onerileri ve yasam tarzi

degisiklikleri ile ¢coziilebilmektedir.

Cerrahi olarak tedavi edilmis HH'de sonuglar genel olarak oldukca
tatminkardir (96,89). Bununla birlikte hastalarin bir kisminda, definitif cerrahiden
sonra problemlerin devam ettigi ve tam diizelmenin hemen saglanamadigi
goriilmektedir. Ayrica uzun dénem takiplerin biiylik ¢ogunlugu sadece fonksiyonel
sonuglar {izerinde yogunlagsmaktadir. Diger yandan, ciddi semptomlarin ve
komplikasyonlarin oldugu durumlarda emosyonel ve psikolojik gelisimler de
etkilenmektedir. Bu nedenle tedavide, cerrahi destegin yaninda psikososyal destegin
de unutulmamas: gerekir. HH'nin tam tedavisinde aileye, cerrahi prosediirlerinin son
adim olmadig1 ve bu siirecin erigskin yasa kadar devam edebilecegi anlatilmalidir.
Tedavi siireci, gercekei bir yaklasimla aileye anlatilmali, cerrahi ve psikolojik
komplikasyonlarin yas ilerledik¢e azalacag: belirtilmelidir. Barsak problemleri olan
cocuklar ve aileleri, ilerleyen yillarda normal barsak fonksiyonlarini kazanacaklari
konusunda bilgilendirilmeli ve cesaretlendirilmelidir. Ailenin ve hastanin, gelisen
her komplikasyonda destek alacagini ve bu komplikasyonun asilabilecegini bilmesi,

uzun donem takip sonuglari agisindan basariy1 arttiracaktir.

HH tedavisi i¢in Swenson ve LYTERP ameliyatlar1 sonuclarinin
karsilastirildigi bu g¢alismada, sonuglar ve komplikasyonlar agisindan birbirlerine
belirgin istiinliikklerinin olmadigi, fakat LYTERP'in minimal invazif bir islem
olmasi, daha kisa ameliyat siiresi ve daha az enterokolit siklig1 nedeniyle konforunun

ve istiinliiglinlin gz ard1 edilemeyecegi sonucuna varilmistir.
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SONUCLAR

Swenson ameliyati ve LYTERP yontemiyle ameliyat edilen HH'li olgularin
ameliyat sonuclarinin karsilastirildigi bu ¢alismada asagidaki sonuglar elde
edilmistir:

1- LYTERP yontemi ile ameliyat edilen grupta, ameliyat siiresi daha kisa,
enterokolit siklig1 daha az bulunmustur.

2- Swenson ameliyat1 ile tedavi edilen grupta, toplam hastanede kalma siiresi
ve dilatasyon sayis1 daha az bulunmustur.

3- Her iki grupta, ameliyat sonrasi erken ve ge¢ komplikasyon goriilme sikligi
acisindan fark goriilmemistir.

4- Her iki grupta sadece kan verilen hastalar, transfiizyon miktarlar1 agisindan
karsilastirildiginda anlamli bir fark goriilmemistir. Gruplarda, hasta basina diisen
ortalama kan transfiizyonu miktar1 karsilagtirildiginda, LYTERP yapilan grupta hasta
basina daha az transfiizyon miktari tespit edilmistir.

5- Krickenbeck skorlamasi ile iki grup arasinda, ameliyat sonrasi fonksiyonel

sonuclar agisindan fark saptanmamustur.
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