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Amag: Hirschsprung Hastaligi (HD), intestinal gelisim sirasinda néral krest hiicrelerinin gé¢ basa-
risizligindan kaynaklanan bir nérokrestopatidir. Aganglionik kolon ile sonuglanir ve ¢ocuklarda
fonksiyonel kabizliga neden olur. Bu ¢alismada, Boley ve Duhamel yéntemlerinin ardindan HD’li
hastalarda istemli barsak hareketleri, diski kagirma ve kabizlik gibi fonksiyonel sonuglari karsilas-
tirmayr amagladik.

Yéntem: Boley veya Duhamel yéntemleri ile abdominal pull through yapilan hastalar ¢alismaya
dabhil edildi. Tiim hastalara ti¢ asamali operasyon uygulandi (ostomi agilmasi, definitif operasyon
ve ostomi kapanmasi). Istemli badirsak hareketi, diski kacirma ve kabizlik dahil olmak iizere pos-
toperatif fonksiyonel sonuglari degerlendirmek igin Krickenbeck kriterleri kullanildi.

Bulgular: Hastalarin 27’si erkek, 12’si kadindi. On iki hastaya Boley, 27 hastaya Duhamel yéntemi
ile pull-through uygulandi. Hastalarin ¢ogunda patoloji rektosigmoid bélgede idi (n: %28 71.79).
Boley grubunda istemli bagirsak hareket orani %83,33, Duhamel grubunda %85,18 idi. ki grup
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark yoktu (p>0,05). Iki grup arasinda diski kagirma sikhigi ve
derecesi agisindan anlamli fark bulunmadi (Duhamel %22,21, Boley %16,66, p>0,05). Duhamel
grubunda kabizlik Boley grubundan daha fazlaydi (p<0,05).

Tartisma: Her teknigin birbirilerine gére avantaj ve dezavantajlari vardir. Definitif cerrahide hangi
teknigin segildiginden bagimsiz olarak vakalarin ¢ogunda ciddi bir komplikasyona rastlanmaz.
Cerrahin alistigi ve iyi yaptigi teknigi kullanmaya devam etmesi énerilir.

Anahtar kelimeler: Boley pull-through, istemli bagirsak hareketi, kabizlik, diski kagirma,
hirschsprung hastaligi

ABSTRACT

Objective: Hirschsprung Disease (HD) is a neurocristopathy resulting from the migration failure
of neural crest cells during intestinal development. It results in aganglionic colon and causes a
functional constipation in children. We aimed to compare functional outcomes such as voluntary
bowel movements, encopresis and constipation in patients with HD following Boley and Duhamel
procedures.

Method: Patients who underwent pull through procedures using Boley or Duhamel methods were
included in the study. All patients underwent a three-stage operation (opening of the ostomy,
definitive operation and closure of the ostomy). Krickenbeck criteria were used to evaluate pos-
toperative functional outcomes including voluntary bowel movements, soiling and constipation.

Results: Twenty-seven patients were male and 12 were female. 12 patients underwent Boley and
27 patients Duhamel procedure. In the majority of patients, the pathology was in the rectosigmo-
id region (n:28, 71.79%). The rates of voluntary bowel movement were 83.33% in the Boley and
85.18% in the Duhamel group. There was no statistically significant difference between the two
groups (p>0.05). No significant difference was found between the two groups in terms of the
frequency and degree of soiling (Duhamel 22.21%, and Boley 16.66%, p>0.05). In the Duhamel
group, constipation was more frequent than Boley group (p<0.05).

Conclusion: Each technique has advantages and disadvantages compared to each other. In the
majority of cases no serious complication is encountered, regardless of which technique is chosen
for definitive surgery. It is recommended that the surgeon should continue to use the technique
it is accustomed to and does well.

Keywords: Boley pull-through, voluntary bowel movement, constipation, soiling, hirschsprung
disease
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Giris

Aganglionik megakolon olarak da bilinen Hirsch-
sprung hastaligi (HD) intestinal yapilarda submukozal
ve myenterik pleksuslarda ganglion hicrelerinin yok-
lugu ile karakterizedir V. Bagirsak gelisimi sirasinda
noral krest hiicrelerinin migrasyon basarisizligindan
kaynaklanan bir nérokrestopatidir. Aganglionik kolon
ile sonuglanir ve ¢ocuklarda fonksiyonel bir tkanma-
ya neden olur @3,

Hirschsprung hastaligi, aganglionik segmentin uzun-
luguna gore, kisa segment, uzun segment ve total
kolonik aganglionozis olarak siniflandirilabilir. Cocuk-
larin yaklasik %80’inde rektum veya rektosigmoid
bdlgede transizyonel zon mevcuttur. Aganglionik ki-
sim %10 oraninda proksimal kolonik kisimlari da ice-
rir. %5-10 oranda goriilen total kolonik aganglionozis
olgularinda ince bagirsaklarin distal kisimlari da etki-
lenebilir. Cok nadir rastlanan total intestinal agangli-
onozis olgulariise siklikla mortal sonuglanir. Erkek-kiz
orani yaklasik 4: 1'dir @4,

Hirschsprung hastaliginda tedavinin amaci, agangli-
onik barsagin cerrahi rezeksiyonu ve gangliyon ice-
ren bagirsagin dentat cizgisinin hemen Ulzerindeki
bir noktaya cekilmesidir ©. Hirschsprung hastalig
icin cesitli pull-through teknikleri tanimlanmistir
(67, Hangi teknigin en iyi sonucu sundugu konusun-
da literatiirde tartismalar mevcuttur ®. Operasyo-
nun ardindan istemli bagirsak hareketlerinin varligi
ile diski kagirma veya kabizligin olmamasi, operas-
yonun basarili oldugunun en 6nemli belirtecleri ol-
maya devam etmektedir ®). Bu ¢alismada, Boley ve
Duhamel yontemlerini takiben Hirschsprung hasta-
larinda istemli bagirsak hareketleri, diski kagirma ve
kabizlik gibi fonksiyonel sonuclarin karsilastiriimasi
amaclanmistir.

Gereg ve Yontem

2010-2019 yillari arasinda HD nedeniyle ¢ocuk cer-
rahisi kliniginde opere edilen hastalarin elektronik
sistemdeki dosyalari geriye donik incelenerek hasta
bilgileri elde edildi. Hastalar yas, cinsiyet, operasyon
teknigi, istemli bagirsak hareketi, diski kagirma ve ka-
bizlik agisindan degerlendirildi.

Hirschsprung hastaligi tanisi, hastalarin klinigi, distal
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kolon grafisi ve rektal biyopsi ile konuldu. Alinan bi-
yopsilerin histopatolojik tanisi hematoksilen ve eozin
ve/veya S100 immiinohistokimyasal boyama ile ya-
pildi.

Definitif pull through olarak Boley veya Duhamell
yontemleri uygulanan hastalar ¢alismaya dahil edildi.
Tum hastalarda ti¢c asamali operasyon yapildi (ostomi
acilmasi, definitif operasyon ve ostominin kapatiima-
s1). Tani konulan hastalarda hangi teknigin segilecegi-
ne karar vermede en 6nemli etken cerrahin kendini o
teknikte daha rahat ve deneyimli gdrmesi olmustur.

Postoperatif fonksiyonel sonuglarin degerlendiril-
mesi icin istemli bagirsak hareketi, diski kacirma ve
kabizhgi iceren Krickenbeck kriterleri kullanildi ©.
Hastalarin 6zellikle ilk 6 ay boyunca poliklinik kont-
rollerinde Krickenbeck kriterleri sorgulandi. istemli
bagirsak hareketi defekasyon hissi, bu hissi dile getir-
me kapasitesi ve gaitasini tutabilme yetenegi olarak
belirlendi.

Diski kagirma 3 dereceye ayrildi; grade 1: haftada bir
veya iki defa i¢ gamasirin kirlenmesi, grade 2: sosyal
sorunlara neden olmayacak sekilde i¢c camasirin her
gln kirlenmesi, grade 3: sosyal sorunlara neden ola-
cak nitelikte stirekli altin kirli kaliyor olmasi.

Kabizlik 3 dereceye ayrildi: Grade 1: diyet degisikligi
ile diizelebilen, grade 2: laksatif tedavisi ile dlizelen,

grade 3: laksatif ve diyet tedavisine yanit vermeyen
(9,10)

Grade 3 kabizligi ve karin sisligi yakinmalari postope-
ratif devam eden hastalara distal kolon grafisi ¢ekildi
ve rektal biyopsi yine alindi.

Calismada 11/10/2018 tarih ve 11 sayili Etik Kurul
onayi alindi.

istatistiksel analiz
Veriler frekans, ylizde ya da ortanca olarak minimum
ve maksimum olarak sunuldu.

Kategorik degiskenleri gruplar arasinda karsilastir-
mak igin Chisquare veya Fisher’in kesin testi kullanil-
di. Gruplar arasindaki strekli degiskenleri karsilastir-
mak icin Mann-Whitney U testi kullanildi. P seviyesi
0,05’in alti anlamli olarak kabul edildi.
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Bulgular

Cocuk Cerrahisi Kliniginde 2010-2019 yillari arasinda
HD nedeniyle opere edilen 39 hastanin sonuglari ret-
rospektif olarak degerlendirildi.

Medikal kayitlarin tamamina ulasilamayan 1 hasta ve
transanal endorektal pull through (TEPT) yontemiy-
le tek asamada opere edilen 3 hasta ¢calismaya dabhil
edilmedi. Toplam 39 hastanin 27’si erkek, 12’si kiz
idi. On iki hastaya Boley (8 erkek, 4 kiz), 27 hastaya
Duhamel (19 erkek, 8 kiz) yontemi uygulandi. Hasta-
larin gcogunlugunda patoloji rektosigmoid bolgedeydi
(n:28 %71,79). Boley grubunda 2 hastada, Duhamel
grubunda 6 hastada aganglionik segment rektosig-
moid seviyenin distalindeydi. Boley grubundaki 1
hastada aganglionik segment inen kolon seviyesinde
iken, Duhamel grubundaki 2 hastada total kolonik
aganglionozis mevcuttu. Klinik 6zellikler agisindan
her iki cerrahi grup arasinda farklilik yoktu (Tablo 1).

Tablo 1. Hastalarin 6zellikleri.

Boley Duhamel p
n (%) n (%)
Hasta Sayisi 12 27
Cinsiyet
Erkek 8(66,66) 19(70,37) >0,05
Kiz 4(33,33) 8(29,63) >0,05
Aganglionik intestinal seviye
Kisa segment 2 (16,66) 6(22,22)
Rektosigmoid 9(75) 19 (70,37)
Uzun segment 1(8,33) 2 (7,40) >0,05
Definitif operasyon yasi
>2 yas 3(25) 11 (40,74) >0,05
<2 yas 9(75) 16 (59,25) >0,05

istemli bagirsak hareketi orani Boley grubunda %83,33
(10/12), Duhamel grubunda %85,18 (23/27) idi. ista-
tistiksel agidan anlamh farklilik saptanmadi (p>0,05)

Tablo 2. Krickenbeck klasifikasyonuna gore definitif operasyon
sonrasi hastalarin bulgulari.

Boley Duhamel p
n (%) n (%)
istemli bagirsak hareketleri 10/12 (83,33) 23/27(85,18) 0,45
Digki kagirma
Grade 1 1(8,33) 3(11,11) 0,36
Grade 2 0 2(7,4) 0,42
Grade 3 1(8,33) 1(3,7) 0,26
Kabizlik
Grade 1 3(25) 10(37,03) 0,03
Grade 2 2 (16,66) 4(14,81) 0,66
Grade 3 1(8,33) 1(3,7) 0,05

(Tablo 2). Diski kagirma sikligi ve derecesi agisindan
da her iki grup arasinda anlaml farklihk saptanma-
di (Duhamel %22,21, Boley %16,66, p>0,05). Duha-
mel grubunda kabizhigin daha fazla gorildigu izlendi
(p<0,05) (Tablo 2). Boley grubunda istemli bagirsak
hareketi olan 10 hastanin higbirinde diski kagirma
gorilmez iken, 6 hastada kabizlik oldugu gozlendi.
Duhamel grubunda istemli bagirsak hareketi olan 23
hastanin 2’sinde diski kagirma goézlenirken, 11 hasta-
da kabizhk gozlenmistir. Her iki grupta istemli bagir-
sak hareketi olmayanlarin tamaminda tasma seklinde
diski kagirma ve kabizlik mevcuttu.

Biri Duhamel yontemiyle, biri de Boley yontemiyle
opere edilen 2 hastada postoperatif kabizlik ve karin
sisligi gelismesi nedeniyle gekilen distal kolon grafi-
sinde dilate kolon anslari gorildi ve bu hastalarda
rektal biyopsi tekrarlandi. Duhamel yapilan bir has-
tada tekrarlayan enterokolit ataklari olmasi ve biyop-
side ganglion negatif denilmesi Gzerine reduhamel
planlandi. Boley yapilan bir hastaya postoperatif gra-
de 3 kabizligin olmasi nedeniyle hegar bujileriyle anal
dilatasyon ve internal anal sfinktere botox uygula-
masi yapildi. Botoks uygulamasindan hastanin klinik
yarar gordugi izlendi. Duhamel yapilan iki hastaya
tekrarlayan kabizlik yakinmasi nedeniyle nitroglise-
rinli pomad verildi. Hastalarin kabizlik yakinmalarinin
azaldigi izlendi.

Tartisma

Hirschsprung hastaliginin cerrahi tedavisindeki ana
hedef; diski kagcirma olmadan duzenli bagirsak ha-
reketleri ile gocuga digkilama yetenegini saglamaktir
©) Calismamizda, istemli bagirsak hareketi ve diski
kacirma sikligi agisindan Duhamel ve Boley gruplari
arasinda anlamli farklilk saptanmadi. Kabizlik Duha-
mel grubunda Boley grubundan yliksek bulunmustur
(Tablo 2).

Pull through ameliyatlarindan sonra erken postope-
ratif donemde diskilama sikhgi ylksektir (glinde 10
veya daha fazla). Alth aydan 1 yila kadar diskilama
sikhgi ginde 2’ye kadar diiser 19, Literattrde istemli
bagirsak hareketinin pull through ameliyatlarindan
sonra yaklasik %67 oldugu bildirilmistir Y. Calisma-
mizda, istemli bagirsak hareketi sikhgi literatiirden
daha ylksek bulunmustur (=85).
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Postoperatif kabizlik nedenleri; anal sfinkter aka-
lazyasi, postoperatif aganglonik segment kalmasi,
anastomoz hattindaki darlik ve fekalomlardir. Sik
gorilen nedenlerden biri olan anal sfinkter akalaz-
yasinda sfinkteri gevsetmek amaciyla; dilatasyon ve
bazen sfinkterotomi gerekebilecegi gibi, nitroglise-
rinli pomadlar sirilebilir veya sfinkter icine botuli-
num toksini enjekte edilebilir 2., Cerrahtan ve sectigi
yontemden bagimsiz olarak, aganglionik segmentin
proksimalinde hipoganglionik gecis segmentinin bu-
lunmasi ve hematoksilen-eosin boyasinin tam glive-
nilir olmamasi nedeniyle postoperatif geride agang-
lionik veya hipoganglionik segment kalabilmektedir.
Bu durum postoperatif kronik kabizliklarin 6nemli bir
nedenidir 3., Calismamizda da Duhamel ydontemiyle
pull through yapilan bir hastada postoperatif alinan
rektal biyopside ganglionun olmadigi gdzlenmistir.

Hirschsprung hastaligi nedeniyle pull through yapilan
hastalarda postoperatif obstriiktif semptomlarin go-
rilme orani %11-42 arasinda bildirilmistir 4. Litera-
tirde Boley ameliyatlarindan sonra rektal muskuler
kilifin kontraksiyonu ve/veya kanlanmasinin bozul-
masli nedeniyle konstipasyonun daha fazla gorilebil-
digi 1519 sgylenmis olmasina ragmen, ¢alismamizda
grade 1 kabizhgin Duhamel grubunda daha yiksek
oldugu izlenmistir. Boley yonteminde anise indiri-
len bagirsagin Duhamel yénteminin aksine tamamen
ganglionik olmasi, Duhamel ydontemindeki kadar pel-
vik diseksiyona gereksinim duyulmamasi ve rektal
muskuler kilifin 6zellikle siperior hemoroidal arter
korunarak, dolasimi bozmadan 6n duvardan yeterin-
ce acllmasinin kabizligin daha az gérilmesinde etkili
oldugunu disinmekteyiz.

Calismamizda, rektal tuse veya distal kolon grafisi ile
postoperatif darlik gérilen hastalarda hegar bujileri
ile dilatasyon yapildi. Fekalom genellikle Duhamel
operasyonlarindan sonra goriilen bir komplikasyon-
dur. Rektal gtidiigiin uzun birakilmasina baghidir @7,
Duhamel yontemi uygulanan bir hastamizda laksatif-
lerle bosaltilan fekalomlarin tekrarladigi gorilmis-
tur.

Bazi ¢alismalarda, Duhamel yapilan hastalarda anal
kanala hasar verme olasiliginin daha az olmasi nede-
niyle diski kagirmanin daha az gériildigu ve olusan
diski kagcirma olgularinin kabizhga ikincil tasma in-
kontinansi seklinde oldugu bildirilmistir 8, Cals-
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mamizda, diski kagirma oraninin Duhamel ve Boley
grubu arasinda benzer oldugu goérulda.

Calismamizda, pull-through sonrasi fonksiyonel so-
nuglari degerlendirmek igin 6nceki ¢alismalari 6rnek
alarak Krickenbeck klasifikasyonu kullanildi #+29, As-
linda bu siniflama anorektal malformasyonlu hasta-
lar icin kullanilmistir. Anorektal malformasyon ile HD
arasinda patofizyolojik olarak farkliliklar mevcuttur.
Hirschsprung hastaliginda normal bir anal kanal ve
sfinkter mevcuttur ayrica genellikle vertebra anoma-
lisi eslik etmez 9, Bu nedenle bulgulari degerlendi-
rirken dikkatli olunmalidir ve bu durum c¢alismanin
limitasyonunu olusturmaktadir.

Sonug olarak, HD’da definitif operasyon igin hangi
teknik segilirse segilsin olgularin bilyik ¢ogunlugun-
da ciddi bir komplikasyonla karsilasiimaz. Her tek-
nigin birbirine gbére avantaj ve dezavantaji vardir.
Cerrahin alistigi ve iyi yaptig teknige devam etmesi
onerilmektedir. Pull-through ameliyatlarindan sonra,
hastalarin klinikleri takip edilmeli ve semptomlarin
etiyolojisi belirlenerek buna uygun spesifik tedavi ve-
rilmelidir ),

Etik Kurul Onayi: HMKU Tip Fakiiltesi Etik Kurul onayi
alindi (11/10/2018 tarih ve 11 sayili).

Cikar Gatismasi: Yazarlar gikar catigsmasi bildirmemis-
lerdir.

Finansal Destek: Yazarlar bu calisma igin finansal
destek almadiklarini beyan etmislerdir.

Hasta Onami: Calismanin retrospektif olmasindan
dolayi hasta onami alinamamistr.
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