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Hirschsprung hastahigi cerrahi tedavisinin tarihsel
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Hirschsprung hastaligr kolonda gangliyon hiicrelerinin yok-
luguna bagl olarak ortaya ¢ikan fonksiyonel bir bagirsak
tikanikligi tablosudur. Bu makalede, hastaligin ve cerrahi
tedavisinin tarihsel geligiminin sunulmast amaglanmigtir.

Anabhtar kelimeler: Hirschsprung hastaligi, tarihge, cerrahi
tedavi

Abstract

The historical evaluation of surgical treatment in
Hirschsprung’s disease

Hirschsprung’s disease is a functional intestinal obstruc-
tion which develops due to absence of the ganglion cells
in colon. The aim of this article is to present the historical
evaluation of the disease and its surgical treatment.

Keywords: Hirschsprung’s disease, history, surgical treat-
ment

Giris

Hirschsprung hastaliginda cerrahi tedavi asamalarina
gecmeden Once, hastaligin tarihgesi hakkinda kisa bir
hatirlatma yapmak yararli olacaktir.

Hirschsprung hastaligi, distal kolonda gangliyon hiic-
relerinin gelisimsel yokluguna bagli olarak olusan
fonksiyonel bir intestinal obstriiksiyondur. Ancak bu
tarifi yapabilmek i¢in yaklagik 300 yila yakin bir za-
man gegmistir (V.

Konjenital megakolonu ilk tarif eden 17. yiizyilda
Hollandal1 bir anatomist olan Frederick Ruysch ol-
mustur ‘2. Ancak benzer tablolar ¢ok daha eskilerde
prehistorik Hintli cerrahlar tarafindan da yapilmustir.

Hastaliga adim1 veren Harald Hirschsprung Copen-
hagen Queen Louise Cocuk Hastanesinde caligsan
bir ¢ocuk hekimidir. 1886 yilinda Berlin’de toplanan
Alman Cocuk Hastaliklar1 Kongresi’nde fetal kons-
tipasyon ile seyreden ve tedavilere ragmen kaybedi-
len 2 bebegi takdim etmigtir . Bu tarihten itibaren
hastaligin ad1 da yaygin olarak Hirschsprung hastalig
olarak anilmaya baglanmusgtir.

Hastalikta submukozal ve miyenterik pleksuslar-
da gangliyon hiicrelerinin yokluguna ilk isaret eden
1901 yilinda Tittel olmugtur 4. 1946 yilinda Ehrenp-
reis gangliyon hiirelerinin yoklugunu cerrahi olarak
tesbit etmig ve konjenital megakolonun sebebi olarak
bildirmistir . Daha sonra, 1948’de Whitehouse ve
Kernohen de fonksiyonel obstriiksiyon nedenini dis-
tal rektumda gangliyon hiicresi yoklugu olarak gos-
termiglerdir ©.

1948 yilinda Swenson’un klasik ameliyat teknigini ta-
rif edecedi zamana ), kadar gecen siiregte hastaligin
cerrahi tedavisi ile ilgili degisik girisimler yapilmistir.
Baslangigta cerrahlarin ¢ogunun dikkatini genislemis
kolon ¢ekmis ve girigimler kolon iizerine yapilmistir.
Finney 1908’de ve Barrington-Ward 1915°de genisle-
mis kolonu rezeke etmigler ve sonrasinda kisa siireli
gecici bir iyilesme sagladiklarini bildirmiglerdir 2.

Ilerleyen yillarda lomber sempatektomi ve spinal
anestezi devreye girmistir. 1927°de Wade ve Royle
sigmoid rezeksiyon yapilan ¢ocuklarda sempatik to-
nusu azaltmak i¢in lomber sempatektomi yapmiglardir
U8 Sempatik hiperfonksiyonu tedavi i¢in spinal anes-
tezi kullanilmis ve bazi yararlart bildirilmistir ¢
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Kolostomiler, Hirschsprung hastaliginda diin de hatta
bazi kosullarda bugiin de sik miiracaat edilen girigim-
ler olmustur. Swenson ve Bill obstriiktif belirtilerini
kaldirmak i¢in 2 kiiciik bebekte proksimal kolosto-
mi yapmislar, kisa siirede tikanma belirtileri ortadan
kalkmis, diizenli bir gelisme gostermiglerdir, ancak
belli bir siire sonra kolostomileri kapatilinca (Ailenin
1srar1 sonu yapildigi soylenir.), tikaniklik tablosu sii-
ratle geri gelmigtir. Swenson, Pickett ve radyoloji uz-
man1 Neuhauser baryum enema ile geniglemis kolonu
ve spastik dar segmenti gosterdiler. Bu, Hirschsprung
hastaliginin radyolojik tanimlanmasinda ilk adim ol-
mustur. Radyolojinin 15181nda, 1948 yilinda genigle-
mis rekto-sigmoid de dahil olmak {izere tiim agang-
lionik kolonun ¢ikarilmas: ve anal sfinkter iizerinde
uc-uca anastomoz yapilmasini hedefleyen ameliyatini
bildirmigtir ¢-7:10-12),

Ameliyat, disseksiyonun rektum adalesi iizerinden
yapilmasti ile derin pelvik sinirlerin, ureter, mesane,
prostat gibi olusumlarin zarar gérmesi engellenir.
Swenson’un ilk ameliyati kolostomisiz tek evreli bir
ameliyattir . Daha sonralari, ameliyata kolostomi
ile baglamak, bir gelisme periodu sonrasinda radikal
ameliyat1 yapmak ayni seansda kolostomiyi de kapat-
mak ya da kolostomi kapama islemini bir ti¢iincii se-
ansda tamamlamak seklinde uygulanmgtir 112,

1970 seneleri Tiirkiye’sinde Swenson ameliyati ta-
rafimizdan kolostomi, bebegin 10 kg civarmna geldi-
ginde radikal girisim ve 3. seansda kolostominin ka-
patilmasi seklinde uygulanirdi. 1980°lerden itibaren
birgcok cerrah gelisen teknik imkanlar, yogun bakim
imkanlar1 ve olast kolostomi komplkasyonlarini1 da
diistinerek kiiciik bebeklerde bile ameliyatin tek se-
ansli olmasini 6nermektedirler.

Swenson 1970’lerde yayimlanan kitabinda ameli-
yatin uzun siiren bir islem oldugundan bahsederek
kesinlikle deneyimli kisilerce yapilmasini hatta bu
teknigi secgenlerin kesinlikle deney havvanlarinda
caligmalarini sdyler. Deneyimli ellerde Hirschsprung
hastaliginda ideal ameliyat olarak kabul goren teknik,
bazilarinca da uzun siirmesi hatta istenmeyen sonug-
lar1 bile olabilecegi diisiincesi ile alternatif girigsimler
arama giindeme gelmistir.

1952 yilinda State (Minneapolis, Minnesota) asagi
anterior rezeksiyonu ® 6nermis ancak geride uzun

bir agangliyonik segment biraktig1 i¢in basarisiz ol-
mus ve terk edilmistir.

Rehbein derin anterior rezeksiyon teknigini tanimla-
mugtir >, Bu islemde State’e oranla kalan agang-
liyonik segment daha kisadir. Ayrica post operatif
devrede 6zel dilatatorler ile dilatasyonlar ve posterior
miyektomiler de onerilmektedir. Bu teknik halen Al-
manca konusulan tilkelerin bazi merkezlerinde kulla-
nimaktadir.

1956 yilinda Fransiz Bernard Duhamel yeni teknigi-
ni Swenson ameliyatinin bir modifikasyonu olarak
tanimlamigtir 5. Aslinda ameliyat normal kolonun
asagiya rektum ile sakrum arasindan g¢ekilmesi, 6n
duvart aganglionik arka duvari ganglionik olan genis
bir yeni rektum yaratilmasi esasina dayanmaktadir.
Bu islemde internal anal sfinkteri korumak inkonti-
nans acisindan énemlidir. Duhamel ameliyatinin kisa
siirmesi, pelvik disseksiyon gerektirmemesi anasto-
moz darlig1 olmamasi diger tekniklere olan iistiinlii-
giidiir. Halen bircok merkezde kiiciik modifikasyonlar
ile yaygin olarak kullanilmaktadir.

1963 yilinda Cenova’dan Franco Soave bir endo-
rektal agagi cekme iglemi tanimladi “9. Bu iglem mu-
kozasi soyulmus agangliyonik rektum ic¢inden nor-
mal innerve barsagin gegirilmesi seklindedir. Islemin
orijinal seklinde asag1 ¢eilen bagirsak aniis dokusuna
yapistiktan sonra disarida kalan kismi eksize edilir.
1964 yilinda Newyork’tan Boley tarafindan primer
amaliyat sirasinda anastomoz yapilarak bu teknik
modifiye edilmigtir “”. Soave teknigi aslinda orijinal
bir teknik de degildir. 1948 yilinda Ravitch kolonun
iyi huylu tiimorlerinde, Kiesewetter de yiiksek tip ano
rektal malformasyonlarin tedavilerinde de ayni tek-
nigi kullanmuglardir 1819, Cocuk cerrahisindeki ilk
uygulama Soave’ye aittir.

Hirschsprung hastalifi’nin cerrahi tedavisinde lapa-
roskopik ya da laparoskopi yardimli yontemler de uy-
gulanmaktadir ®. 1998 yilinda, tek asamali transanal
endorektal pull through ameliyati tanimlanmigtir @9,
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