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Öz

Hirschsprung hastalığı kolonda gangliyon hücrelerinin yok-
luğuna bağlı olarak ortaya çıkan fonksiyonel bir bağırsak 
tıkanıklığı tablosudur. Bu makalede, hastalığın ve cerrahi 
tedavisinin tarihsel gelişiminin sunulması amaçlanmıştır.

Anahtar kelimeler: Hirschsprung hastalığı, tarihçe, 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.
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Giriş

Hirschsprung hastalığında cerrahi tedavi aşamalarına 
geçmeden önce, hastalığın tarihçesi hakkında kısa bir 
hatırlatma yapmak yararlı olacaktır.

Hirschsprung hastalığı, distal kolonda gangliyon hüc-
relerinin gelişimsel yokluğuna bağlı olarak oluşan 
fonksiyonel bir intestinal obstrüksiyondur. Ancak bu 
tarifi yapabilmek için yaklaşık 300 yıla yakın bir za-
man geçmiştir (1).

Konjenital megakolonu ilk tarif eden 17. yüzyılda 
Hollandalı bir anatomist olan Frederick Ruysch ol-
muştur (1,2). Ancak benzer tablolar çok daha eskilerde 
prehistorik Hintli cerrahlar tarafından da yapılmıştır.

Hastalığa adını veren Harald Hirschsprung Copen-
hagen Queen Louise Çocuk Hastanesinde çalışan 
bir çocuk hekimidir. 1886 yılında Berlin’de toplanan 
Alman Çocuk Hastalıkları Kongresi’nde fetal kons-
tipasyon ile seyreden ve tedavilere rağmen kaybedi-
len 2 bebeği takdim etmiştir (1,3). Bu tarihten itibaren 
hastalığın adı da yaygın olarak Hirschsprung hastalığı 
olarak anılmaya başlanmıştır.

Hastalıkta submukozal ve miyenterik pleksuslar-
da gangliyon hücrelerinin yokluğuna ilk işaret eden 
1901 yılında Tittel olmuştur (1,4). 1946 yılında Ehrenp-
reis gangliyon hürelerinin yokluğunu cerrahi olarak 
tesbit etmiş ve konjenital megakolonun sebebi olarak 
bildirmiştir (1,5). Daha sonra, 1948’de Whitehouse ve 
Kernohen de fonksiyonel obstrüksiyon nedenini dis-
tal rektumda gangliyon hücresi yokluğu olarak gös-
termişlerdir (6).

1948 yılında Swenson’un klasik ameliyat tekniğini ta-
rif edeceği zamana (7), kadar geçen süreçte hastalığın 
cerrahi tedavisi ile ilgili değişik girişimler yapılmıştır. 
Başlangıçta cerrahların çoğunun dikkatini genişlemiş 
kolon çekmiş ve girişimler kolon üzerine yapılmıştır. 
Finney 1908’de ve Barrington-Ward 1915’de genişle-
miş kolonu rezeke etmişler ve sonrasında kısa süreli 
geçici bir iyileşme sağladıklarını bildirmişlerdir (1,2).

İlerleyen yıllarda lomber sempatektomi ve spinal 
anestezi devreye girmiştir. 1927’de Wade ve Royle 
sigmoid rezeksiyon yapılan çocuklarda sempatik to-
nusu azaltmak için lomber sempatektomi yapmışlardır 
(1,8). Sempatik hiperfonksiyonu tedavi için spinal anes-
tezi kullanılmış ve bazı yararları bildirilmiştir (1,9).
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Kolostomiler, Hirschsprung hastalığında dün de hatta 
bazı koşullarda bugün de sık müracaat edilen girişim-
ler olmuştur. Swenson ve Bill obstrüktif belirtilerini 
kaldırmak için 2 küçük bebekte proksimal kolosto-
mi yapmişlar, kısa sürede tıkanma belirtileri ortadan 
kalkmış, düzenli bir gelişme göstermişlerdir, ancak 
belli bir süre sonra kolostomileri kapatılınca (Ailenin 
ısrarı sonu yapıldığı söylenir.), tıkanıklık tablosu sü-
ratle geri gelmiştir. Swenson, Pickett ve radyoloji uz-
manı Neuhauser baryum enema ile genişlemiş kolonu 
ve spastik dar segmenti gösterdiler. Bu, Hirschsprung 
hastalığının radyolojik tanımlanmasında ilk adım ol-
muştur. Radyolojinin ışığında, 1948 yılında genişle-
miş rekto-sigmoid de dahil olmak üzere tüm agang-
lionik kolonun çıkarılması ve anal sfinkter üzerinde 
uç-uca anastomoz yapılmasını hedefleyen ameliyatını 
bildirmiştir (1,7,10-12). 

Ameliyat, disseksiyonun rektum adalesi üzerinden 
yapılması ile derin pelvik sinirlerin, ureter, mesane, 
prostat gibi oluşumların zarar görmesi engellenir. 
Swenson’un ilk ameliyatı kolostomisiz tek evreli bir 
ameliyattır (7). Daha sonraları, ameliyata kolostomi 
ile başlamak, bir gelişme periodu sonrasında radikal 
ameliyatı yapmak ayni seansda kolostomiyi de kapat-
mak ya da kolostomi kapama işlemini bir üçüncü se-
ansda tamamlamak şeklinde uygulanmıştır (10-12). 

1970 seneleri Türkiye’sinde Swenson ameliyatı ta-
rafımızdan kolostomi, bebeğin 10 kg civarına geldi-
ğinde radikal girişim ve 3. seansda kolostominin ka-
patılması şeklinde uygulanırdı. 1980’lerden itibaren 
birçok cerrah gelişen teknik imkanlar, yoğun bakım 
imkanları ve olası kolostomi komplkasyonlarını da 
düşünerek küçük bebeklerde bile ameliyatın tek se-
anslı olmasını önermektedirler.

Swenson 1970’lerde yayımlanan kitabında ameli-
yatın uzun süren bir işlem olduğundan bahsederek 
kesinlikle deneyimli kişilerce yapılmasını hatta bu 
tekniği seçenlerin kesinlikle deney havvanlarında 
çalışmalarını söyler. Deneyimli ellerde Hirschsprung 
hastalığında ideal ameliyat olarak kabul gören teknik, 
bazılarınca da uzun sürmesi hatta istenmeyen sonuç-
ları bile olabileceği düşüncesi ile alternatif girişimler 
arama gündeme gelmiştir.

1952 yılında State (Minneapolis, Minnesota) aşağı 
anterior rezeksiyonu (13) önermiş ancak geride uzun 

bir agangliyonik segment bıraktığı için başarısız ol-
muş ve terk edilmiştir.

Rehbein derin anterior rezeksiyon tekniğini tanımla-
mıştır (1,2,14). Bu işlemde State’e oranla kalan agang-
liyonik segment daha kısadır. Ayrıca post operatif 
devrede özel dilatatörler ile dilatasyonlar ve posterior 
miyektomiler de önerilmektedir. Bu teknik halen Al-
manca konuşulan ülkelerin bazı merkezlerinde kulla-
nımaktadır.

1956 yılında Fransız Bernard Duhamel yeni tekniği-
ni Swenson ameliyatının bir modifikasyonu olarak 
tanımlamıştır (15). Aslında ameliyat normal kolonun 
aşağıya rektum ile sakrum arasından çekilmesi, ön 
duvarı aganglionik arka duvarı ganglionik olan geniş 
bir yeni rektum yaratılması esasına dayanmaktadır. 
Bu işlemde internal anal sfinkteri korumak inkonti-
nans açısından önemlidir. Duhamel ameliyatının kısa 
sürmesi, pelvik disseksiyon gerektirmemesi anasto-
moz darlığı olmaması diğer tekniklere olan üstünlü-
ğüdür. Halen birçok merkezde küçük modifikasyonlar 
ile yaygın olarak kullanılmaktadır. 

1963 yılında Cenova’dan Franco Soave bir endo-
rektal aşağı çekme işlemi tanımladı (16). Bu işlem mu-
kozası soyulmuş agangliyonik rektum içinden nor-
mal innerve barsağın geçirilmesi şeklindedir. İşlemin 
orijinal şeklinde aşağı çeilen bağırsak anüs dokusuna 
yapıştıktan sonra dışarıda kalan kısmı eksize edilir. 
1964 yılında Newyork’tan Boley tarafından primer 
amaliyat sırasında anastomoz yapılarak bu teknik 
modifiye edilmiştir (17). Soave tekniği aslında orijinal 
bir teknik de değildir. 1948 yılında Ravitch kolonun 
iyi huylu tümörlerinde, Kiesewetter de yüksek tip ano 
rektal malformasyonların tedavilerinde de aynı tek-
niği kullanmışlardır (1,18,19). Çocuk cerrahisindeki ilk 
uygulama Soave’ye aittir.

Hirschsprung hastalığı’nın cerrahi tedavisinde lapa-
roskopik ya da laparoskopi yardımlı yöntemler de uy-
gulanmaktadır (20). 1998 yılında, tek aşamalı transanal 
endorektal pull through ameliyatı tanımlanmıştır (21).
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