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Hirschsprung hastaligi (HH) tedavisine yonelik ilk basari-
It cerrahi girisim 1948 yitlinda Swenson ve Bill tarafindan
yapilnugtir. Takip eden yillarda Duhamel, Martin, State,
Rehbein, Soave, Boley kendi adlartyla amilan teknikler ve
modifikasyonlar tanimlamislardir.

Hirschsprug hastaligi tanisimin daha erken konulmaya bas-
lanmast, anestezi ve postoperatif bakim sartlarmn iyiles-
mesi, cerrahi girisimlerin giderek daha az invaziv yapilma-
va ¢alisilmast HH nin tedavi prensiplerini degistirmistir.

Rektosigmoid HH icin 1998 yiulinda De la Torre Mondra-
gon ve J.A. Ortega Salgado tarafindan tamumlanan transa-
nal endorektal pull-through, Soave-Boley ameliyatinin ba-
tin ag¢ilmadan transanal yoldan yapilmasidir. Bu yontemle
hastalarin ¢ogunun yenidogan doneminde laparotomisiz,
tek seansl teknikle ameliyat edilmesi HH nin tedavisinde
son yulardaki en onemli degisikliktir.

Anahtar kelimeler: Hirschsprung hastaligi, transanal en-
dorektal pull-through, cerrahi tedavi

Abstract
Transanal endorectal pull-through

The first successful surgical intervention for the treatment
of Hirschsprung’s disease (HH) was performed by Swenson
and Bill in 1948. In the following years, Duhamel, Martin,
State, Rehbein, Soave, Boley described the techniques and
modifications named after them.

Early diagnosis of Hirschsprung disease, improvement of
pediatric anesthesia and postoperative care conditions,
and attempts to make surgical interventions less invasive
have changed the treatment principles of HH.

Transanal endorectal pull-through for Rectosigmoid
Hirschsprung’s disease defined by De la Torre-Mondragon
L, Ortega-Salgado JA in 1998 which is a modification of
the Soave-Boley operation performed through the transa-
nal pathway without opening abdominal cavity. Operating
most of the patients in the neonatal period with a single-
session technique without laparotomy, is considered as the
most important change in the treatment of HH.

Keywords: Hirschsprung’s disease, transanal endorectal
pull-through, surgical procedure

Giris

Hirschsprung hastaligi (HH) tedavisine yonelik ilk
basarili cerrahi girisim 1948 yilinda Swenson ve Bill
tarafindan yapilmistir. Takip eden yillarda Duhamel,
Martin, State, Rehbein, Soave, Boley kendi adlartyla

anilan teknikler ve modifikasyonlar tanimlamislardir
(12

Hirschsprug hastaligi tanisinin daha erken konulmaya
baglanmasi, anestezi ve postoperatif bakim sartlarinin
iyilesmesi, cerrahi girisimlerin giderek daha az inva-
ziv yapilmaya ¢alisilmas1 HH nin tedavi prensiplerini
degistirmistir.

Rektosigmoid HH i¢in 1998 yilinda De la Torre
Mondragon ve J.A. Ortega Salgado @ tarafindan ta-
nimlanan transanal endorektal pull-through (TEPT),
Soave-Boley ameliyatinin batin agcilmadan transanal
yoldan yapilmasidir. Hastalarin ¢cogunun yenidogan
doneminde laparotomisiz tek seansli teknikle ameli-
yat edilmesi HH’ nin tedavisinde yakin dénemdeki en
onemli degisiklik olarak degerlendirilebilir.

Cerrahi Teknik: Transanal Endorektal Pull-Through

TEPT planlanan hastalarin preoperatif donemde oral
alimi kesilir ve bagirsak temizligi rektal yikamalar (10
mg/kg dozunda serum fizyolojik) ile saglanir. Rektal
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yikama per-op da yapilabilir. Tek doz antibiyotik profi-
laksisi uygulanabilir (Sefazolin Sodyum, 50 mg/kg).

Litotomi pozisyonunda calisilir (Resim A). Rektal
tuse ile rektal temizlik kontrol edilir ve gerekli go-
riiliirse rektal tiip ve serum fizyolojik kullanilarak
rektum ve kolon temizliginin son safhasi tamamlanir.
Mesane bosaltilir ve serum fizyolojik ile diliie edil-
mis povidoniyodin kullanilarak rektum temizligi ya-
pildiktan sonra hasta ortiiliir. Aniis, Hegar bujileriyle
dilate edilir (Resim B). Anal kanal Lonestar ekartorii
yardimiyla veya litotomi pozisyonuna gore saat 2, 4,

Resim A. Ameliyat pozisyonu (Litotomi).

Resim B. Anal dilatasyon (Hegar Buji).

8 ve 10 hizasma konulan ipek siitiirlerle disa everte
edilir ve dentat line goriiniir hale getirilir (Resim C).

Ancak her iki yontemde de dikkat edilmesi gereken
en Oonemli nokta dentat line’nin zarar gormemesi,
traksiyonun dentat line’mn 1 cm proksimalinden ya-
pilarak dentat line’in gizlenmesidir. Bu nedenle bir
nazal ekartor ile dentat line ve mukozanin goriilmesi,
aski siittirlerinin konmasin1 takiben ekartor kullanil-
madan mukozal diseksiyonun yapilmasini 6nerenler
de vardir. Anal mukozaya konulan bir prolen kese

Resim C. Eversiyon siitiirlerinin gectigi lokalizasyonlar ve
dentat line.

Resim D. Eversiyon siitiirlerinin baglandiktan sonraki gorii-
niim ve submukozal lidokain injeksiyonu.
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agz1 siitiirdi ile rektumu kapatan ve bu siitiir yardimiy-
la mukozal diseksiyonunun kolaylasacagini bildiren
ve retraktor kullaniminin olumsuz etkilerinden kagi-
nildigini bildiren ¢aligmalar da mevcuttur.

Mukozal diseksiyonu kolaylastirmak ve diseksiyon
esnasinda kanamay1 en aza indirmek i¢in 4 kadrana
submukozal Lidokain HCl injeksiyonu da yapilir (JE-
TOKAIN®, Adeka) (Resim D).

Takiben dentat line’nin 1 cm proksimaline rektal mu-
kozaya ¢epecevre aski siitiirleri konur ve bu aski sii-
tiirlerinin hemen altindan sirkiiler mukozal insizyon
yapildiktan sonra monopolar veya bipolar koter, ma-
kas ve kiiciik findik tampon yardimiyla mukoza sero-
miiskuler tabakadan ayrilir. Bu diseksiyon esnasinda
sirkiiler kas liflerinin mukozadan tamamen ayrildi-
gindan, mukozanin izole edildiginden emin olunur.
Peritoneal refleksiyon hizasina kadar mukozal disek-
siyon yapildiktan sonra mukozanin traksiyonu ile di-
sar1 dogru mobilize olabilen rektal seromtiskuler kafa
litotomi pozisyonuna gore saat 1,5, 7 ve 11 hizalara
aski siitiirleri konur. Bu seviyeden sonra rektal kafin
cepecevre kesilmesiyle birlikte rektum diseksiyonu
tam kat olacak sekilde devam ettirilir. Kolon mezo-
sundan damarlarin kontrollii olarak koterize edilmesi
ya da baglanmasi ile ayrilir ve bu diseksiyon ganglio-
nik oldugu diisiiniilen seviyeye kadar devam ettirilir.
Bu asama kolonun antimezenterik yiiziine konulacak
olan aralikli aski siitiirleri hem kolonun torsiyone ol-

Resim E. Rektosigmoid kolonun diseksiyonu sonrasi transis-
yonel bolgenin goriiniimii.
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masint Onler hem de mezo diseksiyonunu kolaylas-
tirir. Transisyonel zon goriilene kadar kolon diseke
edilir (Resim E) ve transisyonel zonun proksimalin-
den tam kat alinan biyopsi sonucu ganglion hiicreleri
mevcut ise (frozen-section), bu kolonik segment asa-
81 cekilerek koloanal anastomoza hazirlanir. Frozen
incelemesi aganglionik ise proksimale dogru diseksi-
yon siirdiiriiliir ve aralikli yapilacak tam kat kolonik
biyopsilerle ganglionik seviye belirlenir. Anastomoz
asamasina gecilmeden Once daha once rektal kafa
konmus olan aska siitiirleri kilavuzlugunda rektal kaf
posterioruna wedge rezeksiyon veya insizyon yapi-
larak kaf biitiinliigli bozulur. Pull-through yapilan
ganglionik kolon ile dentat line’nin 1 cm proksima-
linde sirkiiler olarak insize edilmis rektal mukozaya
3-4/0 vicryl ile tek tek anastomoz edilerek ameliyat
sonlandirilir.

Postoperatif donemde 1. veya 2. giinde oral beslen-
meye baglanir. Beslenme sorunu olmayan, giinliik
pasaji olan hastalar taburcu edilir. Erken donem
Hirschsprung enterokolitini énlemek amaciyla oral
metronidazol (30 mg/kg/giin 2-3 dozda) dneren ¢alig-
malar da mevcuttur.

Transizyonel zonun proksimalindeki ganglionik an-
cak dilate olan kolonun rezeksiyonu konusunda,
hem dilate kolonun motilitesinin normal olmayacagi
hem de transizyonel zonun hemen proksimalinden
alinan biyopsilerde ganglion hiicresi goriilse bile bu
seviyede ganglion hiicrelerinin c¢epecevre simetrik
yerlesmemis olabilecegi goriisii vardir. Bu nedenle
diseksiyonun, hem dilatasyonun daha az oldugu hem
de ganglionik oldugundan daha emin olunan bir seg-
mente kadar uzatilmasi onerilmektedir. Bu uzunluk
cesitli yaymlarda 1-2 cm’den 10-15 cm’ye kadar de-
gismektedir.

Anastomoz yapilirken siitiirlerin  mukozal tarafta
yalnizca insize edilen rektal mukoza seviyesinden
ge¢mesine, dentat line’dan gegcirilmemesine dikkat
edilmelidir. Dentat line’dan gecilecek siitiirler hem
ciddi postoperatif agriya hem de inkontinansa neden
olabilir.

Tartisma ve Sonug

Hirschsprung hastaliginin tedavisi icin tarihsel geli-
sim siireci icinde pek ¢ok farkli teknik uygulanmustir.
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Bu teknikler icinde yakin zamana kadar en sik uy-
gulananlar Swenson, Duhamel, Soave ve Rehbein
teknikleridir. Bu tekniklerin ortak noktalar1 eksternal
sfinkteri tiimiiyle, internal sfinkteri de kismen koru-
yarak aganglionik bagirsagin c¢ikartilip, ganglionik
bagirsagin aniise anastomoz edilmesidir. Yakin zama-
na kadar bu ameliyatlar kolostomi ag¢ilmasi, agang-
lionik bagirsagin cikaritlip ganglionik bagirsagin
aniise anastomoz edilmesi ve kolostomi kapatilmasi
seklinde 3 seans olarak yapilmaktaydi. Giiniimiizde
bu tekniklerin cogu agik veya laparoskopik olarak tek
seansta da uygulanabilmektedir.

1998 yilinda De la Torre Mondragon ve J.A. Ortega
Salgado @ tarafindan tanimlanan trans anal endorek-
tal pull-through (TEPT); yenidogan déneminde yapi-
labilmesi, laparotomi ve ostomi komplikasyonlarinin
goriilmemesi, hastanede kalig siiresini kisaltmasi,
beslenmeye gecis zamaninin hizli olmasi ve kozmetik
sonuglarmin kusursuz olmasi nedeniyle diizeltici ope-
rasyonlar i¢inde son yillarda en sik tercih edilen tek-
niktir. Ayrica HH’de aganglionik segmentin %75 inin
rektosigmoid kolon ile sinirli olmasi bu teknigin uy-
gulanabilirligini arttirmaktadir. Tersine Soave olarak
da tanimlanan bu teknikte transanal yolla rektal mu-
kozektomi ve aganglionik bagirsak rezeksiyonu son-
rast ganglionik bagirsak, asag1 cekilerek aniise anas-
tomoz edilmektedir ¢

Hirschsprung ameliyatlar1 temiz-kontamine ame-
liyatlar olarak kabul edilmektedir. Bu yiizden yara
yeri enfeksiyon oranlari diisiiktiir (%1,7) ¢¥. Klinik
calismamizda, TEPT sonras: hicbir hastada yara yeri
enfeksiyonu goriilmedi ©.

Anastomoz kagagi, erken postoperatif komplikasyon-
lardan en ciddi olanidir. Anastomozun gergin olmasi,
pull-through yapilan bagirsak segmentinde dolagim
bozuklugu, geride aganglionik bagirsagin kalmasi,
kolonik dismotilite, teknik hatalar, kotii beslenme ve
hastaya ait diger sorunlar (steroid kullanimi, immun
yetmezlik vb.) anastomoz kacagi riskini arttirmak-
tadir. Sherman ve ark. © anastomoz kagagi riskinin
hastanin yast ve aganglionik kolon segmenti uzunlu-
gundan bagimsiz oldugunu raporlamiglardir ©.

Anal stenoz pull-through ameliyatlar1 sonrasit %3-35
oraninda goriiliir . Etiyolojisinde rektal kafin kont-
raktiirti, teknik komplikasyonlar, anastomoz bol-

gesinde iskemi, anastomoz kacagi ya da bunlarin
kombinasyonu rol oynamaktadir. Anastomoz darligi
kabizlik ile kendini gosterir ve rektal muayene ile
rahatlikla tanis1 konabilir. Teitelbaum ve ark. ® pri-
mer endorektal pull-through yaptiklari hastalarin
%15’inde ¢ogu hafif derecede olmak iizere anal ste-
noz gelistigini bildirmiglerdir. Calismamizda TEPT
yapilan hastalarin 3’tinde (%6) anal stenoz goriilmiis-
tiir ©. Anal stenoz geligen hastalara evde anal dilatas-
yon programi baglanmis ve bu hastalarin hicbirinde
cerrahi miidahaleye gereksinim duyulmamusgtir.

Gegcici perianal ekskoriasyon, pull-through ameliyat-
larindan sonra sikca karsilagilan bir sorundur. Uzun
stire obstriiksiyona karst ¢alisan ve motilitesi artan
bagirsagin oniindeki obstriiksiyonun ortadan kaldi-
rilmast sonucu digkilama sayisinda aniden artig olur.
Digkilama sayisindaki bu artis perianal bolgede eks-
koriasyon gelismesine neden olur. Tedavide ¢inko
iceren pisik kremlerinin her digkilama sonrasi peri-
anal bolgeye uygulanmasi yeterlidir. Digkilama say1-
s1 ve perianal ekskoriasyon siddeti postoperatif 4-6.
haftadan sonra azalmaya baglar. Klinik calismamizda,
TEPT yapilan hastalarin 20’sinde (%40) postoperatif
erken donemde perianal ekskoriasyon gelisti. Posto-
peratif 2. ayda 2 hasta disinda bu sikdyetin tamamen
gectigi goriildii. TEPT yapilan hastalarda artmis dis-
kilama sikligina bagli geligen bu sorun, ameliyat son-
rast ilk digkilama ile birlikte ¢inko iceren kremlerin
kullanilmaya basglanmast ile 6nlenebilir .

Intraabdominal yapisiklik insidansinin minimal inva-
ziv cerrahilerde daha az oldugu bilinen bir gercektir.
Sadece transanal yaklasimla tedavi edilen hastalarda
ise bu komplikasyon neredeyse hic goriilmemektedir.
Buna karsin, agik pull-through ameliyatlar1 sonrasi
intaabdominal yapisiklik insidansi %?2 ila %20 ara-
sinda raporlanmigtir ¢210,

Hirschsprung enterokoliti (HEK), Hirschsprung has-
talarinda morbidite ve mortalitenin en 6nemli nede-
nidir. Bir¢ok yayinda HEK ataklarinda %50’ye varan
mortalite oranlar1 raporlanmigtir 1%, Patogenezinde
salgisal IgA eksikligi, miisin komponentinde degisik-
likler, immun defekt gibi faktorler sorumlu tutulmak-
tadir. HEK insidansi farkli serilerde %8-58 arasinda
raporlanmugtir 15, Erkek ¢ocuklarda, uzun segment
Hirschsprung’ta, Down sendromu ve immun yetmez-
ligi olan Hirschsprunglu hastalarda goriilme sikliginin
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daha fazla oldugunu bildiren yaymlar bulunmaktadir
(617 Pull-through operasyonlar1 sonrasi mekanik bir
neden saptanmayan HEK ataklarinin tedavisinde, in-
ternal sfinkterotomi '®, internal anal sfinktere Botili-
num toksin injeksiyonu ¥, sodyum kromoglikat **
ve probiyotik ajan olan Saccharomyces boulardii kul-
lanimi1 @V 6nerilen tedavilerdir. Teitelbaum ve ark. ®
tek seansli endorektal pull-through uygulanan hasta-
larda 2 seansli uygulananlara gére HEK insidansinin
yiiksek oldugunu ve infant doneminde TEPT yapilan
hastalarda HEK insidansinin belirgin sekilde arttigi-
ni1 bildirmigtir. Kendi serimizde TEPT yapilan grupta
50 hastadan 11’inde (%?22) ameliyat 6ncesi, 10’unda
(%20) ise ameliyat sonrast HEK atagi goriildii. TEPT
sonrast HEK insidans1 %20 olarak bulunmus olup,
diger pull-through teknikleri ile benzerlik goster-
mektedir ©. Bu durum HEK patogenezinde ameliyat
tekniklerindeki degisikliklerden ziyade salgisal IgA
eksikligi, miisin komponentinde degisiklikler, immun
defekt gibi faktorlerin daha etkili oldugunu diistin-
diirmektedir. Calismamizda, TEPT 6ncesinde HEK
atag1 goriilen hastalarda ameliyat sonrast HEK gecir-
me orant %40 iken, gecirmeyenlerde bu oran %15,3
olarak saptanmistir ©. Ameliyat 6ncesi HEK geciren
hastalarin ameliyat sonrasi gecirmeye devam ediyor
olmasi yine benzer patogenetik mekanizmayi (salgi-
sal IgA eksikligi, miisin komponentinde degisiklikler,
immun defektin olmasi) diisiindiirmektedir.

Hirschsprung cerrahileri sonrasi en sik goriilen komp-
likasyon kabizliktir. Pek cok seride pull-through ame-
liyatlart sonrasi kabizlik oranlar1 %6-11 arasinda bil-
dirilmigtir 1671319 jteratiirde Swenson, Duhamel,
Soave ve TEPT ameliyatlari sonrasi: kabizlik insidansi
benzer oranlarda bildirilmistir. Calismamizda, TEPT
yapilan gruptaki 50 hastanin ortalama 26,7 aylik ta-
kiplerinde 4 (%8) hastada tekrarlayici kabizlik atakla-
11 goriilmesine ragmen, sikayetlerin zamanla azaldig:
goriilmiigtiir ©.

Hirschsprung cerrahisi sonrast yagsam kalitesini ne-
gatif yonde etkileyen en 6énemli durumlar fekal so-
iling ve inkontinanstir. Inkontinans oranlar1 gesitli
serilerde %0-74 oraninda bildirilmistir 1>??. Internal
anal sfinkterin korunmasinin 6nemli oldugunun an-
lagilmastyla inkontinans sikliginda azalma olmustur.
Inkontinans ve soiling arasinda ayrim yapmak bazen
olduk¢a zor olmaktadir. Soiling fiziksel, emosyonel
ve psikolojik kaynakli olabilir. Zamanla pek ¢ok
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hasta tatminkar diizeyde kontinansa sahip olmakta-
dir 7329 Caligmamizda, fekal inkontinans saptan-
mamustir. Caligmamizda TEPT sonrasi soiling %12
oraninda saptanmig ve sikayetlerin zamanla azaldig:
tespit edilmigtir ©.

Sonug¢ olarak, transanal endorektal pull-through
HH’nin tedavisinde etkili bir yontemdir. Diger pull-
through teknikleri ile karsilastirildiginda enterokolit,
konstipasyon, anal stenoz gibi komplikasyonlarda
onemli fark goriilmese de olasi kolostomi kompli-
kasyonlarinin goriilmemesi, kozmetik goriiniimiin
miikemmel olmasi, hastanede kalig siiresini kisalt-
mas1 ve maliyetleri azaltmast gibi avantajlarindan
dolay1 rektosigmoid HH’de altin standart tedavi yon-
temi olarak goriilmektedir. Hirschsprung ameliyatlar:
sonras1 kabizlik ve soiling sik karsilagilan bir sorun
olmasina ragmen, zamanla insidansi azalmaktadir.
Ayrica HH’de aganglionik segmentin %75 kadarinin
rektosigmoid kolona sinirli olmast, bu teknigin hasta-
larin biiylik ¢ogunlugunda uygulanma sansinin mev-
cut oldugunu gostermektedir.
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