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Öz

Hirschsprung hastalığı yenidoğanlarda distal bağırsak 
tıkanıklığının en sık nedenidir. Tedavisinde farklı cerra-
hi teknikler kullanılmaktadır. Her ne kadar farklı cerrahi 
teknikler kullanılsa da temel anatomik noktaları aynıdır ve 
aynı fonksiyonel beklentiler vardır. Geç sonuçlar önemlidir 
çünkü fonksiyonel sonuçlar geç ortaya çıkarlar. Bu makale-
de literatürdeki farklı cerrahi tekniklerin geç dönem cerra-
hi sonuçları gözden geçirildi.

Anahtar kelimeler: Hirschsprung hastalığı, geç dönem, 
cerrahi sonuçlar

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
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Giriş

Hirschsprung hastalığı (HH) ve tedavisi çocuk cer-
rahisi pratiğinde önemli köşe taşlarından birisidir. 
Tanısı ve tedavisi üzerinde halen çalışmalar ve ge-
lişmeler devam etmektedir. HH’nin cerrahi tedavi-
sinde yalnızca anatomik değil aynı zamanda fonk-
siyonel iyileşme de beklenmektedir. Günümüzde de 
HH tedavisinde aynı sonuca ulaşmanın hedeflendiği 
farklı cerrahi teknikler kullanıldığı gibi, yıllar içinde 
de birçok cerrahi teknik denenmiştir (1-6). Son yıllar-
da gelişen teknoloji-teknik altyapı ile birlikte lapa-
roskopinin de dâhil olduğu süreçte klasik teknikle-
re modifiye teknikler de eklenmiştir (7). Her birinin 
avantaj-dezavantajlarının konuşulduğu bu cerrahi 
teknikler ve modifikasyonlarının sonuçları da ilk 
bakışta birbirine benzer olarak bildirilmektedir (8-13). 
Bu çalışmada, HH tedavisinde uygulanan cerrahi 
yöntemlerin, geç dönem sonuçlarına ait bulguların 
derlenerek sunulması amaçlanmıştır.

Geçmişten Günümüze Cerrahi Teknikler:

Klasik kitaplarda tarihçe kısmında yer verilen ve ar-
tık kullanılmayanlar:
1. Diverjan kolostomi ve kapatılması: 1930’lu yıllar-

da denenmiş ve esas hastalığa ait bir uygulamanın 
olmadığı bu girişimler doğal olarak başarısızlıkla 
sonuçlanmıştır.

2. Lumbar Sempatektomi: 1940’lı yıllarda patoloji-
nin enterik sinir sistemi kaynaklı olabileceği dü-
şüncesi ile yapılan uygulama da başarısız bulunup 
terk edilmiştir. 

Klasik kitaplarda yer alan ve uygulanabilir cerrahi 
girişimler olarak söz edilenler: 
1. Swenson tekniği: 1949’da sfinkterlerin korunarak 

yapıldığı rektosigmoidektomi girişimidir. 
2. Duhamel tekniği: 1960 yılında orijinal agang-

lionik rektumun arkasından geçirilerek “pull-
through” yapılan ve ganglion - ve + iki lumenin 
birleştirildiği tekniktir. 

3. Duhamel-Martin: 1962’de stapler kullanımı ile 
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ortak duvarın dikilip-kesildiği Duhamel modifi-
kasyonudur.

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

5. Duhamel-Martin+Endo-GIA: 1995 yılında bu iş-
lemin laparoskopide kullanılan Endo-GIA stapler 
kullanımı ile birlikte giderek daha küçük bebek-
lerde uygulanabilen modifikasyonudur. 

6. Laparoskopik pull-through: 1995’de başlayan bir 
yöntem modifikasyonudur. Tranzisyonel zon ve 
rektum mobilizasyonunu laparoskopi ile yaparlar. 

7. Transanal endoraktal pull-through (TERPT): 
1998’de ilk defa uygulanan bu yöntemde gangli-
on (-) segment endoanal çalışma ile çıkarılmakta-
dır ve laparotomi yoktur. 

8. Laparoskopik Duhamel-Martin 2007 yılında ta-
nımlanmıştır. 

9. Laparoskopi yardımlı TERPT (LY-TERPT) ise 
günümüzde uygulanan en son modifikasyonlar-
dandır. 

Hirschsprung hastalığının cerrahi tedavisi için öneri-
len tekniklerin hepsinin anatomik temelinde internal 
anal sfinkterin kısmen eksternal anal sfinkterin tama-
men korunması, aganglionik segmentin çıkarılması, 
proksimaldeki ganglionik segmentin anüse çekilmesi 
vardır. Aynı amaca yönelik birden fazla tekniğin mo-
difikasyonları ile birlikte hangisinin en başarılı cerra-
hi teknik olduğu doğal olarak net değildir. Bunu farklı 
cerrahi tekniklerin uygulandığı olguların geç dönem 
sonuçları ile değerlendirmek olası olabilir. Günü-
müzde en yaygın kullanılan cerrahi teknikler arasın-
da TERPT/LY-TERPT, Duhamel-Martin, Soave ve 
Swenson teknikleri sayılabilir. 

Değerlendirme Başlıkları:

Yukarıda söz edilen farklı tekniklerin kullanıldığı 
hasta gruplarında, geç dönem sonuçları olarak irde-
lenmesi gereken başlıklardan öne çıkanlar:

1. Obstruktif semptomlar (kabızlık) ve darlık:

Swenson, Soave ve TERPT sonrası anal striktür ge-
lişmesi olasılığı vardır. Bu nedenle dilatasyon/kalib-
rasyon programına alınmalıdırlar. 

Duhamel sırasında çekilen bağırsakta bükülme ve/
veya önde uzun aganglionik segment kalması önemli 

obstrüksiyon nedenlerindendir.

Soave ve TERPT’de uzun müsküler kaf kalması veya 
kafın katlanması ve bu kafın içinden geçen ganglio-
nik segmenti sıkıştırması da geç dönemde oluşacak 
sorunlardandır. Kafın kısa tutulması ve/veya posteri-
yordan insize edilerek rahatlatma darlık potansiyelin-
den koruyabilir.

Yetersiz histopatolojik inceleme ile patolojik tanı ha-
tası ve devam eden aganglionik segment tüm teknik-
lerin ortak potansiyel sorunudur. 

2. Soiling (külot kirletme):

Anal sfinkterde duyu bozukluğu/sfinkter olmayışı 
veya cerrahi sırasında sfinkter hasarına bağlı olabi-
lir. Özellikle trans-anal yaklaşımda aşırı anal traksi-
yona bağlı “over-streching” aşırı gerilme hasarı anal 
sfinkteri zedeleyebilir, ayrıca fekal impakt üzerinden 
taşma, kaçırma (psödoinkontinans) da soiling nedeni 
olabilir. 

Abdominal yaklaşımla yapılan cerrahilerde aşırı pel-
vik diseksiyon, Swenson-Duhamel tekniklerinde anal 
sfinktere doğrudan hasar verilmesi bu tip komplikas-
yonlara zemin oluşturur. 

3. Enterokolit:

Anatomik olarak uygun cerrahi yöntem yapıldığı 
varsayılan ancak fonksiyonel iyileşmenin yeterli ol-
madığı olgularda ateş, abdominal distansiyon, ishal, 
yüksek beyaz küre değeri ve direkt karın grafisinde 
yoğun gaz ve intestinal ödem görünümüne yol açan 
bu klinik tablo uygun tedavi edilmez ise öldürücü 
olabilir. Uzun segment HH veya Down eşlik eden 
hastalar daha risk altındadır.

4. Ano-rektal bölge kas ve sinir yapısında bozulma:

İşeme disfonksiyonu yanında ileri yaşlarda ereksiyon 
ve infertilite sorununa da yol açabilir. Aşırı pelvik 
diseksiyon nedeni ile olabilen bu durum daha çok 
Swenson tekniğinde potansiyel sorundur. 

5. Kozmetik kaygılar: 

Özellikle abdominal yaklaşımla uygulanan teknikler-
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de ve kolostomi sonrası karın cildinde oluşacak skar 
önemli olmaktadır. Primer TERPT skarsızlık veya 
LY-TERPT daha az skar demektir. 

Tartışma

Cerrahi tekniklerin uygulanması geçmiş yıllara uzan-
sa da cerrahi uygulamaların sonuçlarına ait değerlen-
dirmeler nispeten yenidir. 

Ülkemizde yapılan çalışmalarda ilk değerlendirmeler 
2007 yılında Karaca ve ark.’nın (3) yaptığı Duhamel-
Martin ile Transanal endorektal tekniklerinin cerra-
hi sonuçlarının karşılaştırılmasıdır. Yirmi iki ay gibi 
kısa sayılabilecek bir ortalama süre izlenen olgular-
dan hazırlanan çalışmada TERPT sonuçlarının kıyas-
lanmasında geç dönem komplikasyonların literatüre 
paralellik gösterdiğini belirtmekle beraber, bu konu-
da net yorum yapmak için sürenin erken olduğundan 
söz etmektedirler. Karakaya ve ark.’nın (2) 2009’daki 
çalışmasında ise, klinik bulgulara ilave olarak Swen-
son ile TERPT uygulanan hastalarda ürodinami ve 
anorektal manometri sonuçları irdelenmiştir. İki grup 
arasında anorektal ve üriner fonksiyonlar, rektoanal 
inhibitör refleks, mesane kompliyansı, mesane kapa-
sitesi ve rezidü idrar sonuçları arasında anlamlı bir 
fark bulmamışlardır. Ancak pelvik taban kaslarının 
EMG aktivitelerinin incelenmesinde TERPT grubu-
nun daha avantajlı olduğunu göstermişlerdir. 
 
Son yıllarda transanal endorektal pull- through 
(TERPT) ile trans-abdominal soave gruplarının de-
ğerlendirildiği çalışmalar dikkati çekmektedir. Kim 
ve ark.’nın (5) beş büyük merkezin dâhil edildiği çalış-
malarında iki teknik arasında kontinans ve dışkılama 
alışkanlıkları arasında anlamlı bir fark bulunmamış-
tır. Enterokolitin TERPT’ de daha az görüldüğü be-
lirlenmesine rağmen, aile görüşmelerinde de sonuçlar 
arasında anlamlı fark oluşmamıştır. İki grup arasında 
ameliyat sonrası 7. yılda günlük bağırsak aktiviteleri 
aynılaşmıştır. Chen ve ark.’nın (6) TERPT (444) ile 
transabdominal tekniklerin (215 Soave, 84 Duhamel, 
24 Swenson, 15 Rehbain) karşılaştırıldığı bir meta 
analiz çalışmasında da çoğunlukla TERPT ile soave 
karşılaştırılmıştır. İnkontinans ile soilingin (p=0,002) 
ve ameliyat sonrası kabızlığın (p=0,005) TERPT’de 
daha az görüldüğü sonucuna ulaşılmıştır. Ancak ente-
rokolit geçirme oranında gruplar arasında anlamlı bir 
fark gösterilememiştir. Yine aynı çalışmada, TERPT 

için daha uzun zamanlı ameliyat sonrası dönem çalış-
malarına gereksinim olduğu notu da eklenmiştir. 

2014 yılında Nasr ve ark.’nın (4) Kanada’dan yazdık-
ları bir çalışmada, Soave ve Swenson tekniklerini 
karşılaştırmışlar. En az 3 yıllık takip sürelerinde iki 
grup arasında geç dönem bulgular olarak obstrüksi-
yon bulguları, enterokolit atakları ve kontinans açı-
sından anlamlı fark bulmamışlar. Yazıların çoğunda 
TERPT lehine sayılabilecek veya fark gösterileme-
yen sonuçlar bildirildiği görülmektedir. Stensrud ve 
ark.’nın (14) 2015 yılında yaptıkları çalışmada, fonkis-
yonel bulguların yanında anal endosonografi ile ana-
tomik değerlendirme de yapmışlardır. Transanal ve 
transabdominal teknikler sonrası olguların endoanal 
US’sinde internal anal sfinkter (IAS) defekti transanal 
olgularda daha fazla bulunmuştur. IAS defektli olgu-
larda inkontinans daha yüksek görülmekle beraber, 
IAS defekti olmayanlarda da inkontinansın olguların 
¼’inde görüldüğünü göstermişlerdir. Buna karşılık 
IAS defekti ile “anal istirahat basıncı” arasında an-
lamlı bir ilişki de gösterememişlerdir. Bu açıklama-
lardan çıkarılabilecek yorum, IAS defektinin transa-
nal cerrahi uygulananlarda daha yüksek görülmesine 
rağmen, bu durumun inkontinansla doğrudan bağlan-
tısı açık değildir.

Ulaşılabilen literatürdeki en uzun takip ve cerrahi 
sonrası bulgular Ieiri ve ark.’nın (15) 2010 yılındaki 
çalışmalarıdır. On sekiz yaşını aşan ve Hirschsprung 
cerrahisi geçirmiş 47 yıllık tek merkezli olgularının 
sonuçlarının irdelendiği çalışma önemlidir. Çalışma 
ile Hirscsprung hastalığı cerrahisi sonrasında her 
zaman bağırsak fonksiyonlarının istenildiği düzey-
de olmayabileceği belirtilmektedir. Normal gaita çı-
karma ve yeterli bağırsak boşaltılabilmesi olguların 
%85’inde iyi düzeyde sağlanabilmiştir. İnkontinans 
%16,7, soiling %19 oranındadır. Çalışmaya katılan-
ların %45’i evlenmiş ve bunların da %64,8’i çocuk 
sahibidir. Eğitim ve iş yaşamlarında başarılı birey-
lerdir. Sonuçta katılımcıların bağırsak fonksiyonları 
memnuniyet verici düzeyde bulunmuştur. Ancak ta-
mamen normal bağırsak fonskiyonları olan katılım-
cı sayısı düşüktür. Yaşam kalitesini inkontinans ve 
soiling etkilediğinden çocuk cerrahlarının bağısak 
fonskiyonlarının tamamlanmasına dair gösterecekleri 
özen önemlidir.

Özetlemek gerekirse uygulanan cerrahi tekniklerin 
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temel amacı anatomik olarak yerine getirilmekte 
ve ganglionik kolon anal bölgeye ulaştırılmaktadır. 
Fonksiyonel sonuçları itibarı ile de bazı avantajlı 
gruplar (TERPT) belirtilmekle birlikte, anlamlı fark-
lılıklar bildirilmemektedir. Bu durumda, fonksiyonel 
önemli farklar yok denecek olursa, diğer faktörler 
(kolon anatomisi uygun olgu, kozmetik kaygılar vb.) 
öne çıkmakta ki sonuçta bu da bizi iki önemli uygu-
lanabilir tekniğe yönlendirmektedir. Güncel teknoloji 
ile uygun olgularda tek seans TERPT veya LY-TERPT 
önerilmeli, ancak transabdominale gerek duyulacak 
uzun segment HH olgularında da Duhamel-Martin 
Endo-GIA ile cerrahisi ikinci alternatif olarak görün-
mektedir. 

Teşekkür: Uzm. Dr. Emine Burcu Çığşar Kuzu’ya 
yazının hazırlanması aşamasındaki katkılarından do-
layı teşekkür ederiz.
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