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0z

Hirschsprung hastaligi yenidoganlarda distal bagirsak
tikamikligimin en sik nedenidir. Tedavisinde farkli cerra-
hi teknikler kullanilmaktadir. Her ne kadar farkli cerrahi
teknikler kullanilsa da temel anatomik noktalart aynmidir ve
aynt fonksiyonel beklentiler vardir. Ge¢ sonuglar onemlidir
clinkii fonksiyonel sonuglar ge¢ ortaya ¢ikarlar. Bu makale-
de literatiirdeki farkli cerrahi tekniklerin ge¢ donem cerra-
hi sonuglart gozden gecirildi.

Anahtar kelimeler: Hirschsprung hastaligi, ge¢ donem,
cerrahi sonuglar

Abstract
Late results of Hirschsprung disease surgery

Hirschsprung disease is one of the most common cause of
distal bowel obstruction in newborn. Different surgical tech-
niques are being used in its treatment Although different sur-
gical techniques have been used, same essential anatomical
points are taken into account and same functional results
are expected. Late results are important because functional
results come up late. In this article, late surgical results of
different techniques in the literature were reviewed.

Keywords: Hirschsprung disease, late period, surgical re-
sults

Giris

Hirschsprung hastaligi (HH) ve tedavisi ¢ocuk cer-
rahisi pratiginde 6nemli kose taslarindan birisidir.
Tanist ve tedavisi tizerinde halen ¢aligmalar ve ge-
lismeler devam etmektedir. HH nin cerrahi tedavi-
sinde yalnizca anatomik degil ayn1 zamanda fonk-
siyonel iyilegsme de beklenmektedir. Giiniimiizde de
HH tedavisinde ayni sonuca ulasmanin hedeflendigi
farkli cerrahi teknikler kullanildig: gibi, yillar iginde
de bir¢ok cerrahi teknik denenmistir 9. Son yillar-
da gelisen teknoloji-teknik altyapr ile birlikte lapa-
roskopinin de dahil oldugu siirecte klasik teknikle-
re modifiye teknikler de eklenmigtir . Her birinin
avantaj-dezavantajlarinin konusuldugu bu cerrahi
teknikler ve modifikasyonlarimin sonucglari da ilk
bakista birbirine benzer olarak bildirilmektedir ¢,
Bu calismada, HH tedavisinde uygulanan cerrahi
yontemlerin, ge¢ donem sonuclaria ait bulgularin
derlenerek sunulmasi amaglanmagtir.

Gecmisten Giiniimiize Cerrahi Teknikler:

Klasik kitaplarda tarihge kisminda yer verilen ve ar-

tik kullamilmayanlar:

1. Diverjan kolostomi ve kapatilmasi: 1930’lu y1llar-
da denenmis ve esas hastaliga ait bir uygulamanin
olmadig1 bu girisimler dogal olarak basarisizlikla
sonuglanmustir.

2. Lumbar Sempatektomi: 1940’11 yillarda patoloji-
nin enterik sinir sistemi kaynakli olabilecegi dii-
stincesi ile yapilan uygulama da basarisiz bulunup
terk edilmistir.

Klasik kitaplarda yer alan ve uygulanabilir cerrahi

girisimler olarak soz edilenler:

1. Swenson teknigi: 1949°da sfinkterlerin korunarak
yapildig1 rektosigmoidektomi girigimidir.

2. Duhamel teknigi: 1960 yilinda orijinal agang-
lionik rektumun arkasindan gecirilerek “pull-
through” yapilan ve ganglion - ve + iki lumenin
birlestirildigi tekniktir.

3. Duhamel-Martin: 1962°de stapler kullanimi ile
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ortak duvarm dikilip-kesildigi Duhamel modifi-
kasyonudur.

4. Soave-Boley: Transabdominal endorektal pull-
through ve koloanal anastomoz teknigi.

5. Duhamel-Martin+Endo-GIA: 1995 yilinda bu is-
lemin laparoskopide kullanilan Endo-GIA stapler
kullanimzt ile birlikte giderek daha kiiciik bebek-
lerde uygulanabilen modifikasyonudur.

6. Laparoskopik pull-through: 1995°de baglayan bir
yontem modifikasyonudur. Tranzisyonel zon ve
rektum mobilizasyonunu laparoskopi ile yaparlar.

7. Transanal endoraktal pull-through (TERPT):
1998°de ilk defa uygulanan bu yontemde gangli-
on (-) segment endoanal ¢aligma ile ¢ikarilmakta-
dir ve laparotomi yoktur.

8. Laparoskopik Duhamel-Martin 2007 yilinda ta-
nimlanmisgtir.

9. Laparoskopi yardimli TERPT (LY-TERPT) ise
gliniimiizde uygulanan en son modifikasyonlar-
dandir.

Hirschsprung hastalifinin cerrahi tedavisi i¢in 6neri-
len tekniklerin hepsinin anatomik temelinde internal
anal sfinkterin kismen eksternal anal sfinkterin tama-
men korunmasi, aganglionik segmentin ¢ikarilmasi,
proksimaldeki ganglionik segmentin aniise ¢ekilmesi
vardir. Ayni amaca yonelik birden fazla teknigin mo-
difikasyonlart ile birlikte hangisinin en basarili cerra-
hi teknik oldugu dogal olarak net degildir. Bunu farkli
cerrahi tekniklerin uygulandi8i olgularin ge¢ donem
sonuglart ile degerlendirmek olasi olabilir. Giinii-
miizde en yaygin kullanilan cerrahi teknikler arasin-
da TERPT/LY-TERPT, Duhamel-Martin, Soave ve
Swenson teknikleri sayilabilir.

Degerlendirme Baghklar::

Yukarida s6z edilen farkli tekniklerin kullanildig:
hasta gruplarinda, ge¢ donem sonuglart olarak irde-
lenmesi gereken bagliklardan 6ne ¢ikanlar:

1. Obstruktif semptomlar (kabizlik) ve darlik:
Swenson, Soave ve TERPT sonrasi anal striktiir ge-
lismesi olasilig1 vardir. Bu nedenle dilatasyon/kalib-

rasyon programina alinmalidirlar.

Duhamel sirasinda cekilen bagirsakta biikiilme ve/
veya 6nde uzun aganglionik segment kalmast 6nemli

obstriiksiyon nedenlerindendir.

Soave ve TERPT’de uzun miiskiiler kaf kalmasi1 veya
kafin katlanmasi ve bu kafin icinden gecen ganglio-
nik segmenti sikistirmasi da ge¢ donemde olusacak
sorunlardandir. Kafin kisa tutulmasi ve/veya posteri-
yordan insize edilerek rahatlatma darlik potansiyelin-
den koruyabilir.

Yetersiz histopatolojik inceleme ile patolojik tani ha-
tas1 ve devam eden aganglionik segment tiim teknik-
lerin ortak potansiyel sorunudur.

2. Soiling (kiilot kirletme):

Anal sfinkterde duyu bozuklugu/sfinkter olmayisi
veya cerrahi sirasinda sfinkter hasarna bagli olabi-
lir. Ozellikle trans-anal yaklagimda agir1 anal traksi-
yona bagl “over-streching” asir1 gerilme hasar1 anal
sfinkteri zedeleyebilir, ayrica fekal impakt {izerinden
tasma, kacirma (psodoinkontinans) da soiling nedeni
olabilir.

Abdominal yaklagimla yapilan cerrahilerde agir1 pel-
vik diseksiyon, Swenson-Duhamel tekniklerinde anal
sfinktere dogrudan hasar verilmesi bu tip komplikas-
yonlara zemin olusturur.

3. Enterokolit:

Anatomik olarak uygun cerrahi yontem yapildigi
varsayilan ancak fonksiyonel iyilesmenin yeterli ol-
madig1 olgularda ates, abdominal distansiyon, ishal,
yiiksek beyaz kiire degeri ve direkt karin grafisinde
yogun gaz ve intestinal ddem goriiniimiine yol acan
bu klinik tablo uygun tedavi edilmez ise oldiiriicii
olabilir. Uzun segment HH veya Down eslik eden
hastalar daha risk altindadr.

4. Ano-rektal bolge kas ve sinir yapisinda bozulma:
Iseme disfonksiyonu yaninda ileri yaslarda ereksiyon
ve infertilite sorununa da yol agabilir. Asir1 pelvik
diseksiyon nedeni ile olabilen bu durum daha ¢ok
Swenson tekniginde potansiyel sorundur.

5. Kozmetik kaygilar:

Ozellikle abdominal yaklagimla uygulanan teknikler-
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de ve kolostomi sonras1 karin cildinde olusacak skar
onemli olmaktadir. Primer TERPT skarsizlik veya
LY-TERPT daha az skar demektir.

Tartisma

Cerrahi tekniklerin uygulanmasi ge¢mis yillara uzan-
sa da cerrahi uygulamalarin sonuglarina ait degerlen-
dirmeler nispeten yenidir.

Ulkemizde yapilan ¢alismalarda ilk degerlendirmeler
2007 yilinda Karaca ve ark.’nin @ yaptig1 Duhamel-
Martin ile Transanal endorektal tekniklerinin cerra-
hi sonuclarimin karsilagtirilmasidir. Yirmi iki ay gibi
kisa sayilabilecek bir ortalama siire izlenen olgular-
dan hazirlanan ¢calismada TERPT sonuclarimin kiyas-
lanmasinda ge¢ donem komplikasyonlarin literatiire
paralellik gosterdigini belirtmekle beraber, bu konu-
da net yorum yapmak i¢in siirenin erken oldugundan
soz etmektedirler. Karakaya ve ark.’nin ® 2009’ daki
calismasinda ise, klinik bulgulara ilave olarak Swen-
son ile TERPT uygulanan hastalarda iirodinami ve
anorektal manometri sonuglari irdelenmistir. iki grup
arasinda anorektal ve liriner fonksiyonlar, rektoanal
inhibitor refleks, mesane kompliyansi, mesane kapa-
sitesi ve rezidil idrar sonuclari arasinda anlamli bir
fark bulmamisglardir. Ancak pelvik taban kaslarinin
EMG aktivitelerinin incelenmesinde TERPT grubu-
nun daha avantajli oldugunu gostermislerdir.

Son yillarda transanal endorektal pull- through
(TERPT) ile trans-abdominal soave gruplarmin de-
gerlendirildigi caligmalar dikkati ¢ekmektedir. Kim
ve ark.’nin ©® bes biiyiik merkezin dahil edildigi calig-
malarinda iki teknik arasinda kontinans ve digkilama
aligkanliklar1 arasinda anlamli bir fark bulunmamis-
tir. Enterokolitin TERPT’ de daha az goriildiigii be-
lirlenmesine ragmen, aile goriigmelerinde de sonuglar
arasinda anlamli fark olusmamustir. Iki grup arasinda
ameliyat sonras1 7. yilda giinliik bagirsak aktiviteleri
aynilagmigtir. Chen ve ark.’nin © TERPT (444) ile
transabdominal tekniklerin (215 Soave, 84 Duhamel,
24 Swenson, 15 Rehbain) karsilagtirildigi bir meta
analiz ¢caligmasinda da ¢ogunlukla TERPT ile soave
karsilagtirilmugtir. Inkontinans ile soilingin (p=0,002)
ve ameliyat sonrasi kabizligin (p=0,005) TERPT de
daha az goriildiigii sonucuna ulagilmigtir. Ancak ente-
rokolit gecirme oraninda gruplar arasinda anlamli bir
fark gosterilememistir. Yine ayni calismada, TERPT
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icin daha uzun zamanli ameliyat sonrast donem calis-
malarma gereksinim oldugu notu da eklenmistir.

2014 yilinda Nasr ve ark.’nin ® Kanada’dan yazdik-
lar1 bir ¢alismada, Soave ve Swenson tekniklerini
karsilagtirmiglar. En az 3 yillik takip siirelerinde iki
grup arasinda ge¢ donem bulgular olarak obstriiksi-
yon bulgulari, enterokolit ataklari ve kontinans agi-
sindan anlamli fark bulmamislar. Yazilarin ¢ogunda
TERPT lehine sayilabilecek veya fark gosterileme-
yen sonuglar bildirildigi goriilmektedir. Stensrud ve
ark.’nm ¥ 2015 yilinda yaptiklar calismada, fonkis-
yonel bulgularin yaninda anal endosonografi ile ana-
tomik degerlendirme de yapmislardir. Transanal ve
transabdominal teknikler sonrasi olgularin endoanal
US’sinde internal anal sfinkter (IAS) defekti transanal
olgularda daha fazla bulunmustur. IAS defektli olgu-
larda inkontinans daha yiiksek goriilmekle beraber,
IAS defekti olmayanlarda da inkontinansin olgularin
Y4’inde goriildigiini gostermislerdir. Buna karsilik
IAS defekti ile “anal istirahat basinci” arasinda an-
laml bir iligki de gosterememiglerdir. Bu agiklama-
lardan cikarilabilecek yorum, IAS defektinin transa-
nal cerrahi uygulananlarda daha yiiksek goriilmesine
ragmen, bu durumun inkontinansla dogrudan baglan-
tis1 acik degildir.

Ulagilabilen literatiirdeki en uzun takip ve cerrahi
sonrasi bulgular Ieiri ve ark.’nin ¥ 2010 yilindaki
caligmalaridir. On sekiz yasini agsan ve Hirschsprung
cerrahisi gecirmis 47 yillik tek merkezli olgularinin
sonuglarinin irdelendigi ¢alisma 6nemlidir. Caligma
ile Hirscsprung hastaligi cerrahisi sonrasinda her
zaman bagirsak fonksiyonlarmin istenildigi diizey-
de olmayabilecegi belirtilmektedir. Normal gaita ¢i-
karma ve yeterli bagirsak bosaltilabilmesi olgularin
%85’inde iyi diizeyde saglanabilmistir. Inkontinans
%16,7, soiling %19 oranindadir. Calismaya katilan-
larin %45°1 evlenmis ve bunlarin da %64,8’i cocuk
sahibidir. Egitim ve is yasamlarinda basarili birey-
lerdir. Sonugta katilimcilarin bagirsak fonksiyonlar
memnuniyet verici diizeyde bulunmustur. Ancak ta-
mamen normal bagirsak fonskiyonlart olan katilim-
c1 sayisi disiiktiir. Yasam kalitesini inkontinans ve
soiling etkilediginden cocuk cerrahlarinin bagisak
fonskiyonlarinin tamamlanmasina dair gosterecekleri
0zen dnemlidir.

Ozetlemek gerekirse uygulanan cerrahi tekniklerin
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temel amact anatomik olarak yerine getirilmekte
ve ganglionik kolon anal bolgeye ulastirilmaktadir.
Fonksiyonel sonuglari itibar1 ile de bazi avantajli
gruplar (TERPT) belirtilmekle birlikte, anlaml1 fark-
Iiliklar bildirilmemektedir. Bu durumda, fonksiyonel
onemli farklar yok denecek olursa, diger faktorler
(kolon anatomisi uygun olgu, kozmetik kaygilar vb.)
one ¢ikmakta ki sonugta bu da bizi iki 6nemli uygu-
lanabilir teknige yonlendirmektedir. Giincel teknoloji
ile uygun olgularda tek seans TERPT veya LY-TERPT
onerilmeli, ancak transabdominale gerek duyulacak
uzun segment HH olgularinda da Duhamel-Martin
Endo-GIA ile cerrahisi ikinci alternatif olarak goriin-
mektedir.
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yazinin hazirlanmasi asamasindaki katkilarindan do-
lay1 tesekkiir ederiz.
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