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Amag: Kisa segment Hirschsprung hastaligimin (KSHH)
tedavisinde myektomi/sfinkteromyektomi (M/S) modifikas-
yonlart kullanilmaktadir. Bu ¢calismada KSHH da M/S ya-
pilan olgular, demografik, klinik ve M/S sonrasi sonuglar ve
takip agisindan analiz edildi.

Hastalar ve Yontem: 1997 den 2009°a kadar, 20 olguya
KSHH tamistyla M/S yapildi. Olgular hikdye, fizik muayene
bulgulari, preoperatif lavman opakli kolon grafisi, anorek-
tal manometri, rektal biyopsi sonuglari ve postoperatif ta-
kip acisindan geriye doniik olarak tarandi.

Bulgular: Calisma grubu 13 erkek 7 kiz olup, yas ortala-
mast 36 ay (lay-10 yas) idi. En sik bagvuru sikdyeti kro-
nik konstipasyondu (% 75). Bunu sirastyla, karin sisligi ve
kusma (% 20) ve kotii kokulu ishal (% 5) takip etmekteydi.
Hikdyede gecikmis mekonyum pasaji (>48 saat) 8 (% 47)
olguda mevcuttu. Fizik muayenede olgularin 9’unda (% 45)
rektal veya karinda fekalom, 3’iinde (% 15) karinda sislik ve
3’tinde (% 15) rektal tuse sonrasi figkirir tarzda gaz/gayta
ctkist saptand. Diger 5 olgunun fizik muayenesi normaldi.
Lavman opaklt kolon grafisinde 19 olguda rektal dilatasyon
gozlendi. Bu olgularin 10’unda (% 53) rektumda transizyo-
nel zon mevcuttu. Baryum retansiyonu ise 17 (% 85) olguda
saptandi. Anorektal manometri yapilan 17 olgunun 15’inde
(% 89) rektoanal inhibitor refleks alinamazken, 3’iinde
(% 17) anal hipertoni de mevcuttu. Hirschsprung hastaligi
tanist 10 olguda (% 50) myektomi oncesi rektal biyopsi ile
konurken, diger olgularda frozen section ile peroperatuar
konuldu. Anal hipertoni saptanan 3 olguya sfinkteromyek-
tomi diger tiim olgulara sadece myektomi yapildi. Rektal
myektomide ¢ikarilan kas seridinin uzunlugu 2-8 cm ara-
sinda (ort.: 4,1 cm) degismekteydi. Kas seridinin distal ucu
tiim olgularda aganglionik iken, proksimal u¢ 13 (% 65) ol-
guda ganglionik, 7 olguda ise aganglionikti. Aganglionozis
saptanan olgulardan ikisine definitif cerrahi uygulanirken
digerleri takibe alindi. Postoperatif takip siiresi ortalama
17 ay olup, 9 olguda ortalama 3 ay siiren laksatif ihtiyact
oldu. Diger olgularin takibi problemsizdi.

Sonug: Kisa segment Hirschsprung hastaliginda myektomi
etkili ve az invaziv bir tedavi yontemidir. Anal hipertoninin
eslik ettigi olgularda sfinkteromyektomi tercih edilmelidir.
Myektomide ¢ikarilan kas seridinin proksimali aganglionik
gelse bile definitif cerrahi klinik semptomlart diizelmeyen
olgularda planlanmalidir.
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Summary

Myectomy and sphincteromyectomy for short segment
Hirschsprung’s disease

Aim: Modification of myectomy/sphincteromyectomy co-
uld be useful in the surgical treatment for short-segment
Hirschsprung'’s disease (SSHD). This study analyzed the
outcome of M/S in SSHD for demographic, clinical findings
and results and follow-up after MJS.

Patients and Methods: From 1997 to 2009, 20 children
were treated with M/S for SSHD. They were retrospectively
screened on the basis of history, examination results, pre-
operative barium enema (BE) study, anorectal manometry
and rectal biopsy findings and postop follow-up.

Results: The study group included 13 boys and 7 girls
with a mean age of 36 months (1 month to 10 years). The
most common symptom was chronic constipation witho-
ut soiling (75 %). Others were abdominal distension and
vomiting (20 %) and enterocolitis (5 %). Delayed meconi-
um passage (>48 hours) was found in 8 (47 %) patients.
Physical examination findings; rectal and/or abdominal
fecaloma in 9 (45 %) patients, abdominal distention in
4 (20 %) patients, passage of gas and feces after rectal
examination in 3 (15 %) patients. The remaining patients
had normal physical examination. Preoperative BE sho-
wed rectal dilatation in 19 cases, while narrow segment
was only detected in 10 patients (53 %) with low cone
position. Barium retention, more than 24 hours, was found
in 17 (85 %) patients. An anorectal manometry revealed
lack of rectoanal inhibitory reflex in 15 (89 %) patients.
Anal hypertonia was only found in 3 (17 %) patients.
The diagnosis of SSHD was proven histopathologically
(preoperative rectal biopsy in 10 (50 %) patients, others
perioperative frozen section biopsy). A simple myectomy
was performed in all patients except 3 cases who had anal
hypertonia. In these cases were treated by sphincterom-
yectomy. The length of the rectal muscle strip ranged from
2 to 8 cm (mean: 4.1 cm). Distal end of the strips revealed
aganglionosis in all cases but, normal ganglia were seen
at the proximal end of the strip only in 13 (65 %) cases.
Two of the remaining patients were treated with definitive
surgery. Others underwent clinical observation. Average
follow-up was 17 months. Laxative treatment was only re-
quired in 9 patients during 3 months. Remaining patients
are symptom-free.

Conclusion: Myectomy is an effective and minimal invasi-
ve treatment for SSHD. If the patient has anal hypertonia,
sphincteromyectomy can be performed. If the proximal end
of the strip is aganglionic, definitive surgery can be delayed
until persistent clinical findings develop.

Key words: Short segment Hirschsprung’s disease, myec-
tomy and sphincteromyectomy
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Giris

Hirschsprung hastaligi (HH) 5000 canli dogumda 1
gortiliir ‘7. Tiim HH’li olgularin % 20-30’unu kisa
ve ¢ok kisa segment Hirschsprung hastalar1 olusturur
@18 Kisa segment Hirschsprung hastaliginda (KSHH)
aganglionik segment anal kanal ve alt rektum ile si-
nirlidir 2. Cok kisa segment Hirschsprung hastaligi
internal anal sfinkter akalazyasi olarak da tanimlanir
®. Bu grup hastalarin tedavisinde ge¢miste Duhamel,
Soave, Swenson gibi klasik Hirschsprung cerrahileri
kullanilirken 99, giiniimiizde bu teknikler yerini pos-
terior eksizyonel anorektal myotomi ?, submukozal
sfinkterotomyotomi >, transanal ¥ ya da posterior
sagittal myektomi @V gibi tekniklere birakmigtir.

Bu ¢aligmada Kisa segment Hirschsprung Hastaligin-
da (KSHH) transanal myektomi/sfinkteromyektomi
(M/S) yapilan olgular, demografik, klinik ve M/S
sonrasi sonuglar ve takip acisindan analiz edildi.

Hastalar ve Yontem

Kurumumuzda 1997 ile 2009 yillar1 arasinda KSHH
hastaligr tanisiyla transanal myektomi/sfinkterom-
yektomi yapilan olgularin bilgileri geriye doniik ola-
rak incelendi. Olgular yas, kilo, bagvuru sikayetleri,
mekonyum c¢ikig zamani, fizik muayene bulgulari,
eslik eden anomaliler, tan1 sekli, postoperatif komp-
likasyonlar, myektominin proksimal ucunda gangli-
on hiicresi varligi, aganglionik hastalara yaklasim,
postoperatif laksatif ihtiyaci ac¢isindan degerlendiril-
di. KSHH tanisinda lavman opakli kolon grafisi ve
anorektal manometri kullanildi. Kesin tan1 i¢in ise
preoperatif tam kat rektal biyopsi veya perioperatif
frozen section biyopsi calisildi. Preoperatif lavman
opakli kolon grafisi ¢ekilen olgularin grafileri rektal
dilatasyon, transizyonel zon ve baryum retansiyonu
acisindan degerlendirildi. Anorektal manometri sivi
perfiizyon sistemi ile ¢alisan, dort kanalli kateterinin
kullanildig1 bilgisayarli anarektal manometri cihazi
(Synetics Medical, AB) ile yapildi. Anorektal mano-
metride rektoanal inhibitor refleks (RAIR) arand: ve
anal kanal istirahat basinci 6l¢tildii. Anal kanal istira-
hat basimct 50 mmHg nin tizerinde ise anal hiperto-
ni olarak kabul edildi. Myektominin proksimal ucu
aganglionik gelen olgularin klinik takipleri irdelendi.
Klinigimizde uygulanan myektomi prosediirii Resim
1-4’te 6zetlenmistir:
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Bulgular

Kisa segment Hirschsprung hastaligi tanisiyla 13’u
erkek 7°si kiz olmak tizere toplam 20 hastaya M/S
yapildi. Yas ortalamasi 36 aydi (2 ay-10 yas). Olgu-
larin birine gastrosizis nedeniyle cerrahi tedavi uygu-
lanmigtt. En sik bagvuru sikdyeti kronik kabizlik (%
75). Bunu sirasiyla, karinda sislik ve kusma (% 20) ve
enterokolit (% 5) takip ediyordu. Mekonyum c¢ikist 7
hastada dogum sonrasi ilk 24 saatte, 2 hastada 24-48
saat arasinda, 8 hastada ise 48 saat sonra kendiliginden
ya da miidahale ile olmusgtu. Diger 3 olgudan mekon-
yum cikisi ile ilgili 6ykii alinamadi. Fizik muayenede
olgularin 9’unda (% 45) rektal veya karinda fekalom,
3’tinde (% 15) karinda sislik ve 3’tinde (% 15) rektal
tuse sonrasi figkirir tarzda gaz/gayta ¢ikist saptandi.
Diger 5 (% 25) olgunun fizik muayenesi normaldi.

Resim 1.

Resim 2.
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Resim 4.

Lavman opakli kolon grafisi cekilen 19 olgunun tii-
miinde rektal dilatasyon goriiltirken, transizyonel zon
ancak 10 olguda ve rektal bolgede goriilebildi. Bar-
yum retansiyonu (>24 saat) 17 hastada tespit edildi.
Anorektal manometri yapilan 17 olgunun 15’inde
(% 89) RAIR alinamadi. Olgularm sadece iiciinde
(% 17) anal hipertoni de mevcuttu. HH tanis1 10 olgu-
da (% 50) myektomi 6ncesi rektal biyopsi ile konur-
ken, diger olgularda frozen section ile peroperatuar
konuldu.

Olgularin 3’ hari¢ tiimiine sadece myektomi yapil-
di. Anal hipertoni saptanan 3 olguda islem sfinkte-
romyektomi seklinde uygulandi. Myektominin distal
ucu tiim olgularda aganglionikken proksimal ucun-
da ganglion hiicresi 13 (% 65) hastada tespit edildi.
Kalan 7 (% 35) hastada proksimal ucta da ganglion

hticresi yoktu. Perioperatif frozen incelemesi sira-
sinda ganglionik oldugu sdylenen 1 olguda dahil bu
7 olgunun aganglionozisi kalic1 kesitlerle teyit edil-
di. Bu olgularin birine Soave, bir digerine Duhamel
prosediirii uygulandi. Diger 5 hasta ise klinik izleme
alindi. Myektomi uzunlugu ortalama 4,1 cm (2-8 cm)
idi. Postoperatif donemde bir hastada retrorektal he-
matom gelisti. Klinik takiple kendiliginden geriledi.

Hastalar postoperatif dénemde ortalama 17 ay takip
edildi. Olgularin 9’u postoperatif donemde ortalama
3 ay siiren laksatif ihtiyact duydu. Myektominin prok-
simal ucu aganglionik gelip definitif operasyon yapil-
maksizin takip edilen hastalarin 3’tinde, postoperatif
donemde maksimum 6 ay stiren laksatif tedavisinden
sonra normal defekasyon paterni goriildii. Yakin za-
manda opere edilen 2 hasta ise halen laksatif tedavisi
ile izlenmektedir.

Tartisma

Hirschsprung hastaliginda aganglionik segment den-
tat line’nin 2 cm proksimalinden baslar ve tiim kolo-
nu hatta tiim intestinal sistemi tutabilir ¢%'9, En sik,
rektum ve sigmoid kolonun tutuldugu rektosigmoid
form goriiliir ©7. Sadece rektumun tutuldugu KSHH
ise % 20-30 orantyla en sik goriilen 2. formdur ‘329,
Klinigimizde 1997 ile 2009 yillar1 arasinda Hirsch-
sprung tanisiyla opere edilen 91 hastanin 20’si KSHH
tanist almustir. Serimizde KSHH oran1 % 21 bulun-
mus olup, diger caligmalarla ortiismektedir.

Kisa segment Hirschsprung hastaliginda en belirgin
klinik sikayet kabizliktir 132020 Kabizlik sikayeti
ile bagvuran hastalarda, KSHH ayirici tanida mutla-
ka distintilmelidir. Bizim ¢alismamizda da 15 (% 75)
hastanin hastaneye basvuru nedeni kabizlikti. Diger 5
hastadan 4°ii karinda siglik ve kusma, 1’1 ise entero-
kolit ile bagvurmasina ragmen bu olgularin da ge¢cmi-
sinde kabizlik 6ykiisii vardi.

Lavman opakli kolon grafisi ve anal manometri
KSHH’nin tanisinda kullanilan noninvaziv yontem-
lerdir. Rektumda gecis zonunun gortlmesi, rektal
dilatasyon ve ge¢ donem alinan grafilerde bosalma-
nin olmamasi tantya yardimei bulgulardir. Literatiire
bakildiginda Sheheta ve ark.’nin 19 hastalik serisin-
de 11 hastada ®”, Backwinkel ve ark.’nin 7 hastalik
calismasinda 4 hastada V ve Nissan ve ark.’nin 11
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hastalik ¢alismasinda 2 hastada “® transizyonel zo-
nun tespit edildigi rapor edilmistir. Rektal dilatasyon
ise bu olgularda sabit bir bulgu olarak karsimiza ¢ik-
maktadir ®®. Kendi serimizde lavman opakli kolon
grafisi ¢ekilen 19 olgunun 11’inde transizyonel zon
rektal bolgede tespit edildi ve tliimiinde rektal dila-
tasyon mevcuttu. Literatiir ve calismamiz g6z ontine
alindiginda lavman opakli kolon grafisi ile KSHH’li
olgularin % 50°sinde transizyonel zonun gortilebildi-
&1 sdylenebilir.

Anorektal manometri Hirschsprung hastaliginin ta-
msimda yaygin kullanilir @'V, Manometride RAIR
almamamast HH’nin tanisinda 6nemli bir bulgudur.
Calismamizda anorektal manometriden taninin disin-
da tedavinin planlanmasi agamasinda da faydalanildi.
Manometri yapilan tiim olgularin anal kanal istirahat
basinci dlgiilerek, anal hipertoni tespit edilen olgular-
da islem sfinkteromyektomi seklinde yapildi.

Hirschsprung hastaligmin tanisinda rektal biyopsi
altin standarttir . Rektal biyopsi preoperatif veya
perioperatif alinabilir. KSHH’nda taninin gtipheli
oldugu olgularda preoperatif rektal biyopsi ile tani
kesinlestirilebilir. Calismamizda 10 olgunun tanisi
preoperatif rektal biyopsi ile kesinlestirildi. Yakin
zamanda opere ettigimiz olgularin ¢ogunda kesin
tan1 myektomiye baglarken frozen inceleme ile pe-
roperatuar konuldu. Klinik goriigiimiize gore iyi bir
radyolojik ¢aligma ve efektif anorektal manometrinin
klinik bilgilerle birlesmesi preoperatif rektal biyopsi
ihtiyacini azaltmaktadir.

Kisa segment Hirschsprung hastaliginin tedavisinde
kullanilan transanal submukozal myektomi /sfinkte-
romyektomi tekniginin avantajlari, minimal invaziv
olmasi, kozmetik goriinlimiiniin iyi olmasi ve hasta-
nede kalig stiresinin kisa olmasi iken, tim olgularda
ganglionik segmente ulasilamamasi en 6nemli de-
zavantajidir @22, Caligmamizda da transanal myek-
tomi/sfinkteromyektomi teknigi kullanmilmistir. Bu
yontemle olgularin % 65’inde ganglionik segmente
ulagilabilmistir. Diger olgularda ise maksimum 8 cm
proksimale c¢ikilmasina ragmen frozen sonucu agang-
lionik olarak gelmistir. Calismamizda da teknigin 6ne
ctkan en 6nemli dezavantajinin bu oldugu goriilmiis-
tiir.

Literatiirde myektomi ile ganglionik segmente ulasi-
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lamadig1 durumlarda Duhamel, Soave, Swenson gibi
klasik teknikler kullanilarak tedavi edilen olgularin
yaninda laksatif tedavisi ile semptomlarin geriledigi
olgularda bildirilmigtir !*2*?», Bu durum, geride kalan
aganglionik segmentin kisa olmasindan dolay1 semp-
tomlarin diizeldigi seklinde ifade edilmistir ®». Bizim
serimizde de myektominin proksimali aganglionik
olan 7 olgunun 2’si Duhamel ve Soave prosediirleri
uygulanarak tedavi edildi. Kalan 5 olgu konservatif
olarak takip edildi. Bu olgularin 3’linde postoperatif
donemde laksatif ihtiyact maksimum 6 ay oldu ve ta-
kiben normal defekasyon paterni goriildii. Yakin za-
manda opere edilen 2 olgu ise halen laksatif tedavisi
ile izlenmektedir.

Kisa segment Hirschsprung hastaliginda iyilesme kri-
teri olarak radyolojik iyilesme, manometrik iyilesme
veya klinik iyilesme baz alinabilir. Literatiirde radyo-
lojik ?” ve manometrik ¥ iyilesmeyi degerlendiren
caligmalar olmasina ragmen caligmamizda iyilesme
ol¢iitii olarak klinik iyilesme esas alindi. Olgulari-
mizin takip siiresi ortalama 17 ay’di. Postoperatif
donemde tiim olgulara ilk 2 hafta oral laksatif veri-
lirken, rektal laksatifler bu donemde hicbir olguda
kullanilmada. Iki haftadan uzun siireli laksatif ihtiyac1
9 olguda gerekti ve ortalama 3 ay kullanildi.

Myektomi sonrasi anal striktiir 1?_ inkontinans %,
retrorektal hematom @2 gibi komplikasyonlarin ol-
dugunu gosteren caligmalar vardir. Bizim serimizde
sadece 1 olguda postoperatif donemde retrorektal he-
matom gelisti ve konservatif takiple geriledi.

Literatiirdeki caligmalar ve kendi calismamiz goz
ontine alindiginda KSHH’nin tedavisinde myekto-
minin etkili ve az invaziv bir tedavi secenegi oldugu
sOylenebilir. Tanida lavman opakli kolon grafisi ve
anorektal manometrik ¢aligma biiylik Gneme sahiptir.
Tanmin siipheli oldugu olgularda rektal biyopsinin
myektomiye baglarken frozen inceleme ile periopera-
tif alinmast, ilave bir cerrahi prosediir uygulanmasini
onlemektedir. Manometrik olarak anal hipertoninin-
de var oldugu olgularda yapilacak cerrahi islem basit
myektomiden ziyade sfinkteromyektomi olmalidir.
Teknigin en 6nemli dezavantaji tim olgularda gangli-
onik segmente ulasmaya imkin vermemesidir. Myek-
tominin proksimal ucu aganglionik gelen olgular lak-
satif tedavisine cevap verebilmektedir.
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