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0z

Amag: Hirschsprung hastaligi tedavisinde laparotomi, etkilenmis kolon segmenti rezeksiyonu, fonksiyo-
nel bagirsak segmentinin andiise indirilmesi yéniinde pek ¢ok cerrahi teknik gelistiriimis ve modifiye
edilmistir. Giiniimizde azalmis oranlarda olsa da konvansiyonel cerrahi yéntemlerin pek ¢ok erken ve
ge¢ dénem postoperatif komplikasyonlari vardir. Bu ¢alismada, klinigimizde tek veya iki asamali teknik-
lerle opere edilen Hirschsprung hastalikli olgularin tedavi sonuglarinin karsilastirilmasi amaglanmustir.
Yontem: 2004-2016 yillari arasinda Hirschprung Hastaligi nedeniyle opere edilmis ¢ocuklarin hastane
kayitlari geriye déniik olarak degerlendirildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, fizik muayene ve rektal
tuse bulgulari, radyolojik bulgulari, rektal biyopsi sonuglari, cerrahi tedavi yéntemleri ve sonuglar ince-
lendi.

Bulgular: Calismada, 41 erkek (%78,8), 11 kiz (%21,2) olmak iizere 1 giin-11 yas arasinda 52 olgu yer
almakta olup yaslari 1 giin-5 yas arasinda degismekteydi (ortalama yas yenidogan grubunda 6,8 giin,
digerlerinde 6,3 aydi). Tiimii akut veya subakut intestinal obstriiksiyon bulgulari ile basvurmustu. Ayakta
batin grafilerinde seviyeler; lavman opakt veya retansiyon grafilerinde gecis bélgesi ile birlikte opakt
retansiyonu izlendi. Rektal biyopsileri aganglionik olan olgulardan 30’unda (%50,7) Duhamel, 12’sinde
(%23) Soave, 1’inde Swenson yéntemiyle olmak lizere kolostomili ¢ift seansli cerrahi tedavi; 9'unda (%17,3)
ise kolostomisiz Transanal Endorektal Pull-Through ydntemiyle tek seansli olarak yapildi. Cift asamali cer-
rahi yapilan 43 olguda komplikasyon orani %26,8; tek asamali cerrahi yapilan 9 olguda ise komplikasyon
orani %11,1 olarak saptandi. Ameliyat sonrasi enterokolit atadi gegiren 22 olguda etkin anal dilatasyon
yapiimadidi égrenildi.

Sonug: Komplikasyon oraninin disiik olmasinin yani sira yalnizca tek bir operasyonla basarili sonuglar
elde edilen transanal endorektal pulltrough yénteminde morbidite oranlari cok amaliyatlara oranla ¢ok
diisiikti. Tuvalet egitimi baslayana kadar diizenli etkili anal dilatasyon yapilan olgularda enterokolit
gériilmedi.

Anahtar kelimeler: Hirschsprung hastaligi, duhamel ameliyati, soave ameliyati, transanal endorektal
Pull-Through, yenidogan, ¢ocuk

ABSTRACT

Objective: In the treatment of Hirschsprung’s disease, many surgical techniques have been developed
and modified including laparotomy, resection of the affected colon segment, and pull-through of the
functional bowel segment to the anus. Conventional surgical methods have many early and late posto-
perative complications, albeit at a reduced rate today. In this study, it was aimed to compare the treat-
ment results of children with Hirschsprung Disease who were operated with single or two-stage techni-
ques in our department.

Method: Hospital records of the patients operated for Hirschsprung disease were retrospectively evalu-
ated. Demografic characteristics , findings of physical and rectal examinations, X-rays findings, rectal
biopsy results, surgical treatment methods and outcomes were analyzed.

Results: Fifty-two children including 41-male (78.8%) and 11-female (21.2%) patients with age ranging
from 1-day to 5-year and mean age of 6.8-day in neonates and 6.3-month in others were enrolled in the
study. All patients presented with acute or subacute intestinal obstruction. Levels were observed on
supine abdominal radiographs in all; transition zone and retention of opaque material were observed
on opaque enema or retention radiographs.In patients whose rectal biopsies revealed aganglionic
megacolon two staged procedures were performed including initial colostomy followed by definitive
procedure of Duhamel with stapler in 30, and Soave in 12, and Swenson in 1 patient. Nine patients were
operated with one-stage endorectal pull-through technique. The complication rate in 43 patients with
Hirschsprung disease managed by two staged operative procedure was (78.8%), and it was 11.1% in 9
cases that underwent transanal endorectal pullthrough procedure. It was learned that effective anal
dilatation was not performed in 22-patients who had postoperative enterocolitis attacks.

Conclusion: In addition to the low complication rate, the morbidity rates in the transanal endorectal
pull-through method, which achieved successful results with only one procedure, were very low compa-
red to multiple-stage operations.

Keywords: Hirschsprung disease, Duhamel procedure, Soave procedure, transanal endorektal pull-
through, neonate, child
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Giris

Hirschsprung Hastaligi (HH); distal intestinal bolgenin
myenterik ve submukozal pleksuslarindaki gangliyon
hicrelerinin yoklugu ile karakterize olup etkilenen
bagirsak bolgesinde peristaltizm yoklugu sonucunda
fonksiyonel barsak obstriiksiyonuna yol agan enterik
sinir sisteminin gelisimsel bir bozuklugudur -4,

HH’nda cerrahi yaklasimin amaglari; agangliyonik ba-
girsak bolgesini ¢ikarmak ve anlisiin normal sfinkter
fonksiyonunu koruyarak normal bir sekilde innerve
olan bagirsak bolgesiyle anastomoz yapmaktir. Bu
amaclara yonelik pek ¢ok cerrahi yaklasim s6z konu-
sudur. Bu islemleri karsilagtiran bircok yayinlanmis
dizi olmasina ragmen, bu calismalarin higbiri pros-
pektif veya kontolll ¢alisma degildir ve bir digerinin
digerine gore belirgin avantajlari oldugu bulunama-
mugtir ©19. Genel olarak cerrahlar; egitim aldiklari
ve iyi sonuglar aldiklari cerrahi yontemleri daha sik
uygulamaktadirlar.

Bu calismada, Hirschprung hastalikli olgularimizda
cerrahi tedavinin sonuglarinin yonteme gore deger-
lendirilmesi ve mortalite ve morbiditeyi etkileyen
faktorlerin belirlenmesi amaclandi.

Gereg ve Yontem

2004-2016 Ocak yillari arasinda bir egitim ve aras-
tirma hastanesi ¢ocuk cerrahisi kliniginde HH tanisi
ile opere edilmis olgularin ameliyat yontemlerine
gore sonuglarinin degerlendirilmesi ve prognozlari
acisindan karsilastirilmasi amaciyla yapilan bu ¢als-
ma, 06/05/2013 tarihli ve 053 sayili Etik Kurul ona-
yi ile 2016 yihnda tamamlandi. Hastalara ait bilgiler
geriye donik olarak arsiv dosyalari, hastane bilisim
sistemine kayith verileri dogrultusunda incelendi ve
hastalarin ebeveynleri telefon ile aranarak gorisme-
ye ¢agirildi, hastalarin son durumlari ile ilgili bilgiler
ve muayeneler tamamlandi.

Olgularin cinsiyet, dogum haftasi, dogum kilosu, pre-
natal tani varligi, eslik eden anomaliler, ilk basvuru
yakinmasi, fizik muayene bulgulari, rektal muayene/
tuse bulgulari, radyolojik degerlendirme bulgulari
(ayakta direkt batin grafisi, lavman opak grafisi, 24
saatlik retansiyon grafisi), anal manometri bulgulari,
rektal biyopsi sonuglari, ameliyatlari, hastanede ya-

tis stiresi, definitif operasyon sonrasi ya da kolostomi
kapatilmasi sonrasi ilk gaita cikisi, oral beslenmeye
gecis, postoperatif erken donem komplikasyonlari,
kontrol tuse bulgulari, anal dilatasyon programi ve
enterokolit ataklari agisindan tiim hastane kayit bilgi-
leri incelendi, veriler excel dosyasina kayitlandi. Tim
veriler IBM SPSS Statistics 22,0 programina aktarilip
(tek ve cok seansli olgularin bulgularinin karsilastir-
masi) ki-kare yontemi ile istatistiksel olarak degerlen-
dirildi; p degeri 0,05 altinda olan veriler istatistiksel
olarak anlamh kabul edildi.

2004 yilinda egitim klinigi durumuna gelen klinigi-
mizde; Hirschsprung hastaliginin cerrahi tedavisinde
gecis bolgesi seviyesinden stoma agcmak ve definitif
ameliyatla es seansli olarak kolostominin kapatiimasi
seklinde iki asamali ydntemler tercih edilmistir. Sto-
ma; gecis bolgesinin hemen Uzerinden agilmaktadir;
cilt koéprusi ile olusturulan stomada distal stoma
kenari yaklasik 5 cm ganglion pozitif olacak yerden
olusturulmaktadir. Secilen ameliyat yontemi agangli-
onik segment uzunlugu, hasta basvuru yasi, gangli-
onik segmentteki genislemenin derecesi ve cerrahin
tercihine gore degismektedir. 2004-2016 yillarindaki
bu ameliyatlar ti¢ cerrahin sorumlulugunda ydratul-
mis olup TERPT ve Duhamel ameliyat tek bir cerrah
tarafindan; Swenson, Soave ve Duhamel ameliyatlari
diger iki cerrah tarafindan yapilmistir. 2012 yilindan
itibaren ise uygun olgularda tek seansli kolostomisiz
Transanal Endorektal Pull Through (TERPT) yontemi,
tek cerrah sorumlulugunda yapilmistir. TERP ve Du-
hamel ameliyati uygulayan cerrah, tuvalet egitimi
baslamamis hastalarda, tuvalet egitim tamamlanana
kadar glnliik anal dilatasyon uygulanmasini da éner-
mektedir.

2010 yihndan itibaren klinigimize basvuran HH sip-
heli tiim olgularda anal manometri yapilmaktadir.

Definitif ameliyat oncesi klinige yatirilan ve beslen-
mesi kesilen tiim olgularda total bagirsak irigasyonu-
nun yani sira stomadan ve rektal yikamalar ile birlik-
te anal dilatasyon sonrasi ortalama 4. giin (3 glin - 6
glin) ameliyatlari yapildi. TUm hastalarda yatis glinl
TPN baslandi. Operasyondan bir giin 6nce gram pozi-
tif, negatif ve anaerobik etkili tigli antibioterapi intra-
vendz yoldan baglandi.
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Bulgular

Klinigimizde on iki yilhk strede cerrahi yontemlerle
Hirschsprung hastaligi tedavisi yapilan 52 gocuktan
11'i (%21,1) kiz, 41'i (%78,9) erkek idi. Ortalama do-
gum haftasi 38,5 hafta (23 hafta-40 hafta) olup, kiz-
larda 37,2 hafta, erkeklerde 39 hafta idi; 3’4 kiz 19'u
erkek 22 olgu pretermdi.

Dogum tartisi bilinen 33 olgunun ortalama dogum
tartisi 3044 g idi; dogum kilosu bilinen 7 kiz olgunun
dogum tartisi ortalama 2510 g, dogum kilosu bilinen
26 erkek olgunun (%78,7) dogum tartisi ortalama
3188 g idi. Preterm dogum o6ykisi olgularin dogum
tartisi ortalamasi 1696 g’di.

Elli iki olgudan 8’i (%15,3) takipsiz gebelik olup, diger
44 olgudan 2’sinde (%4,5) prenatal ultrason ile oligo-
hidramniyoz, 1’inde (%2,2) annede Down sendromu
mevcuttu. On dort olguda (%26,9) ek patoloji vardi;
bunlardan 2’si (%3,8) kizdi. Dort olguda (%7,6) Down
sendromu var olup, bunlardan 2’sinde Down Send-
romu ile birlikte hipotiroidi, 1’inde genis VSD, 1’inde
ASD, 1’inde ise hipotirodi ile birlikte retina depig-
mentasyonu mevcuttu. Talasemi tasiyicisi 1 olgu, me-
konyum aspirasyon sendromlu 1 olgu, ytksek tip anal
atrezi 1 olgu, penoskrotal hipospadias 1 olgu, penil
hipospadias ve hidrosel 1 olgu, korpus kallozum age-
nezisi 1 olgu, malrotasyon ve kolonik stenoz 1 olgu,
Mowat Wilson sendromlu 1 olgu, ataksi telanjiektazi
sendromlu 1 olgu, mental motor retardasyon ve epi-
lepsi 1 olguda vardi.

Basvuruda 16’sinda (%30,7) gaita yapamama, 1’inde
(%1,9) koti kokulu gaita yapma, 3’Gnde (%5,7) safrali
kusma, 3’lUnde (%5,7) karin siskinligi ve safrali kus-
ma, 2’sinde (%3,8) safrali kusma ve gaita yapamama,
2’sinde (%3,8) karin siskinligi, safrali kusma ve gaita
yapamama yakinmasi vardi. Dort olguda (%7,6) tek
basvuru yakinmasi kabizlik iken, 7 olguda (%13,4)
tek yakinma ishal idi. Yaglari 1 ay ve altinda olan 33
olgudan (%63,4) 3’linde kusma (%9), 4’iinde kabizlk
(%12,1), 7’sinde ishal (%21,2), 15’inde kaka yapama-
ma (%45,4), 3'tinde karin siskinligi (%9) mevcuttu. Bir
yas Uzeri 3 olgudan 2’sinde basvuru yakinmasi kaka
yapamama, 1’'inde ise karin sigkinligiydi.

Hastalarin 20’sinde (%38,4) ilk fizik muayenesinde
patolojik bir bulgu saptanmadi. 25’inde (%48) batin
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distansiyonu, 7’sinde (%13,4) batin distansiyonu ve
nazogastrik safrali drenaj vardi. Hastalarin basvuru-
daki ilk rektal tusesinde; 12’sinde (%23) ampulla bos,
16'inda (%30,7) ampullada bulas tarzda gaita mev-
cuttu. Rektal tuse esnasinda 12’sinde (%23) fiskirir
tarzda gaita desarji, 2’sinde (%3,8) patlar tarzda ga-
ita desarji, 6’sinda (%11,5) ¢ok sulu gaita desarji ve
3’lUnde (%5,7) ise kot kokulu gaita desarji oldu.

Hastalarin ayakta direkt batin grafilerinden 24’tGinde
(%46,1) dilate barsak anslari, 9’'unda (%17,3) gazsiz
pelvisle birlikte ¢ok dilate bagirsak anslari, 1’inde
(%1,9) genis tabanli tek seviye, 1'inde (%1,9) genis
tabanli seviye ile birlikte gazsiz pelvis, 2’sinde (%3,8)
ileri derecede dilate barsak anslari mevcuttu; 15’inde
(%28,8) ise patolojik bir bulgu saptanmadi.

Baryumlu lavman grafilerinde; 44’inde (%84,6) gecis
bolgesi belirgindi, 8’inde ise (%15,3) gegis bolgesi go-
rilemedi. Gegis bolgesi, 44 olgunun 19’unda (%43,1)
rektumda, 20’sinde (%45,5) rektosigmoid bileskede,
2’'inde (%4,4) inen kolonda, 3’linde (%6,8) sol kolon
fleksurasindaydi. Yirmi dort saatlik retansiyon grafi-
lerinde ise 26’sinda (%50) baryum retansiyonu vardi;
bunlardan 24’Gnin (%46,1) gecis bolgesi cok belir-
gindi.

Yirmi bes olguda definitif ameliyat 6ncesinde anal
manometri yapilmis olup, bunlarin 22’sinde (%88)
rekto anal inhibitér Refleks (RAIR) negatif, 3’lnde
(%12) RAIR silipheli, 2’sinde ise (%8) RAIR pozitif bu-
lundu.

Olgularin 11’inde (%21,1) 15 gin-1 ay arasinda,
22'sinde (%42,3) 1. ay, 16'inda (%30,7) bir ay-bir yas
arasinda, 3’Unde ise (%%5,7) 1 yas Uzerindeyken tam
kat rektal biyopsi yapildi. Rektal biyopsi sirasinda or-
talama yaslari 5,2 ay olup, 1 yas altindakilerde 2,2 ay
idi. On bir kiz olgunun (%20,7) ortalama rektal biyop-
si yaslari ise 1,2 ay idi. Rektal biyopsi sonrasi 3. haf-
ta kontroliinde 6’sinda rektal darlik saptanmis olup,
(%14,2) anorektal dilatasyon programi ile dizelmisti.

Definitif ameliyat dncesi klinige yatirilan ve ameliyat
hazirliklari tamamlanan tim olgular 4. giin (3 glin - 6
gilin) opere edildi. iki seansl opere edilen 43 olguda
(%82,6) once gegis zonu lzerinden stoma (tercihen
sol alt kadrandan cilt-képrisi yontemiyle) acildi.
ikinci seansta definitif ameliyat sirasinda proksimal
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stomanin pull-trough islemiyle kolostomi kapatiima- 26,1 cm idi; ortalama ameliyat yasi ve ¢ikarilan bagir-
si da gerceklestirilmis oldu. Stoma acilan 43 olgunun sak uzunlugu karsilastirilmasi Tablo 1'de gosterilmis-
15’i (%34,8) 1 ay altinda, 19'u (%44,1) 1 ay-1 yas tir (Tablo 1).
arasinda ve 4’4 (%9,3) 1 yas Uzerindeydi. Stoma se-
viyesi 37’sinde (%86) rektosigmoid bileskede; 4’Ginde Altisi anal stenoz, 3’i stoma prolapsusu, 3’ anasto-
(%9,3) sol kolon fleksurasinda; 2’sinde (%4,6) ise moz kagagl olmak lzere toplam 12 hastada kompli-
ileumdaydi. Stoma acildiginda ortalama hastanede kasyon gelisti. Definitif ameliyat sonrasi 3 olguda pos-
yatis stiresi 6,7 glin idi. Stomali 43 olgudan 32’sinde toperatif erken donem anastomoz kacagi gelisti; biri
(%74,4) Duhamel (yas ortalamasi 20. ayda), 10’unda postnatal birinci ayda kolostomi agilan ve 10 aylikken
(%23,2) Soave (yas ortalamasi 12,4 ayda), 1’'inde Soave ameliyati yapilan olguydu, ikincisi 5 glinliikken
(%2,3) Swenson yontemleriyle definitif ameliyat ya- kolostomisi agilan bir yasinda Duhamel ameliyati ya-
pilirken eszamanli olarak definitif ameliyatlari sirasin- pilan olguydu, liclinclisii ise postoperatif 6. glin anas-
da stomalari da kapatildi. tomoz kacgagl gelisen tek seansl kolostomisiz TERPT
uygulanan yenidogandi. Her li¢clinde de operasyonla
2012-2016 yillari arasi son dért yilda opere edilmis kacaklar dizeltildi. Ameliyat yontemlerine gore er-
olan 9’unda (%17,3) rektal biyopsi ile tani konulduk- ken ve ge¢ donem komplikasyon bulgulari Tablo 2’de
tan sonra Uglincl haftadan itibaren glnlik anal di- Ozetlenmistir (Tablo 2).
latasyon ve rektal yikamalar ile (gerek anal darhgin
onlenmesi gerek bagirsak bosalmasi saglanarak) has- Postoperatif ilk gaita cikislari, Duhamel ameliyatin-
talar ameliyata hazirlanmistir. Bu olgularda ortalama da ortalama 3,4 gln, Soave ameliyatinda ortalama
yas 8,4 aylikken frozen biyopsi esliginde tek seansl 2,9 gin, Swenson’da 3 gln, tek seansl kolostomi-
kolostomisiz TERPT yapildi. Definitif ameliyat sirasin- siz TERPT yapilanlarda ortalama 1,2 giinde gergek-
da eksize edilen toplam bagirsak uzunlugu ortalama lesti. Postoperatif tam doz oral beslenmeye gegis;

Tablo 1. Tek veya iki seansli opere edilen olgularda yapilan definitif ameliyat yontemleri, ortalama yaslari, hastanede kalis siireleri ve
bunlarin yilizdelik dagihimlari.

iki Seansl Opere Edilen Olgu Tek Seansl Opere Edilen Olgu
Sayisi (n) Sayisi (n)
(%) (%)
Toplam (n, %) 43 9
%82,6 %17,3
Operasyon Yontemi Duhamel Ameliyati Soave Ameliyat Swenson Ameliyati TERPT
(Trans Anal Endo Rektal Pulltrough)

(n) 32 10 1 9/17,3
(%) %60,8 %19,1 %1,9
Olgularin ortalama yasi (ay) 20 ay 12,4 ay 17 ay 8.4 ay
Ortalama yatig suresi (giin) 12,7 giin 15,2 giin 17 giin 9.1 giin
Postoperatif yatis suresi (giin) 8,9 glin 9,2 giin 12 glin 5,1gin
p: 0.269 0.300 0.725

Tablo 2. Olgularin ameliyat sonrasi erken ve ge¢ donem komplikasyonlar.

Operasyon Yontemi Duhamel Swenson Soave TERPT (Trans Anal Endo  Toplam
Ameliyatt Ameliyatt Ameliyat Rektal Pulltrough)

Olgu Sayisi (n:52) 32 1 10 9 52
(%61,53)  (%1,92) (%19,23) (%17,30)

Ortalama Definitif Ameliyat Yasi (ay) 20 ay 12,4 ay 8,4 ay 16,4 ay

Ortalama Rezeke Edilen Segment Uzunlugu (cm) 27.3 cm ? 24,8 cm 23,6 cm 26,1cm
Enterokolit (n:22) 12 1 8 1 22 (%42,30)
p: 0,258 0,152 0,128 0.001

Komplikasyonlar Dermatit (n:18) 10 - 3 5 18 (%34,61)

p: 0.715 - 0.528 0.765
Anal/Rektal Darlik (n:9) R/5 - A/4 - 9(%17,30)
Anastomoz Kagagi (n:3) 1 - 1 1 3 (%5,76)
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Duhamel’de ortalama 5,1 giin, Soave’de ortalama 4,2
glin, TERPT uygulanan hastalarda ortalama 2,1 giin
oldu. Postoperatif ilk gaita cikislari ve oral beslenme-
ye gegis surelerindeki farklilik; yéntemlere gore ista-
tistiksel olarak anlamli degildi (p=0,200); TERPT uygu-
lanan olgularda postoperatif ilk gaita ¢ikisi ortalama
1,2 glin ve oral beslenmeye gecis ortalama 2,1 giin
gibi kisa olmasi, ¢cok seansl yontemlerle kiyaslandi-
ginda anlamli olarak farkhlik bulundu (p=0,002).

Definitif ameliyat igin ortalama hastanede yatis siire-
si/ortalama postoperatif yatis siiresi Duhamel ameli-
yatinda 12,7 guin/ 8,9 giin; Soave ameliyatinda 15,2
gin/ 9,2 giin; kolostomisiz TERPT uygulananlarda ise
9,1 glin/ 5,1 glindl. Hastanede yatis stiresi agisindan
¢ok seansli yontemlerin kendi aralarinda istatistiksel
olarak anlamli bir farklilik saptanmazken (p=0,560),
TERPT yonteminde hastanede kalis siiresinin ¢ok se-
ansli yontemlere gore daha kisa olmasi istatistiksel
olarak anlamli bulundu (p=0,001).

Definitif ameliyat sonrasi takiplerinde ortalama
18,2. giin yapilan ilk rektal tuse degerlendirmesin-
de 11’inde (%21,1) anal darlik saptandi; bunlardan
2’sine TERPT, 4’line (%44,4) ise Soave ameliyati ya-
pilmisti. Duhamel ameliyati yapilan 5’inde (%55,5)
ise darlk rektal darlik seklinde olup, kér pos olusma-
sindan kaynaklanmigti. Darlik nedeniyle anal dilatas-
yon programi baslanilan olgularda ailenin dilatasyon
programina uyumu 6 olguda yetersizdi. iki seansl
olgularda (Soave ameliyatinda %40, Duhamel ame-
liyatinda %15,6) anal veya rektal darlik gelismesi; tek
seansli kolostomisiz TERPT uygulanan olgulara gore
oldukga ylksek orandaydi; bu farkhlk istatistiksel
olarak anlamli bulundu (p=0,002).

Olgularin 18’inde (%34,6) ameliyat sonrasi yaygin
perineal dermatit gelisti; bunlardan 10°u (%19.2) Du-
hamel ameliyati sonrasi, 3’0 (%16,6) Soave ameliyat
sonrasl, 5’'i (%27,7) TERPT sonrasi goruldi. Perianal
dermatit gelisim riskinin gift seanli ydntemlerle daha
az gorulmesi, tek seansli TERPT uygulanan olgularda
%55,5 oranla fazla olmasi istatistiksel olarak anlamli
bulundu (p=0,0001). Dermatit gelisen ve gelismeyen
olgularin rezeke edilen bagirsak segmenti uzunluklari
arasinda istatistiksel olarak anlaml farklilik saptan-
madi (p=0,725). Duhamel ameliyati, Soave ameliyat
ve TERPT yapilan olgularda ortalama ameliyat yasi
ve cikarilan bagirsak uzunlugu; dermatit gelisen ol-
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gularda ortalama ameliyat yasi ve gikarilan bagirsak
uzunlugu karsilastirilmasi Tablo 1’de gosterilmistir
(Tablo 1).

Hirschsprung hastaligi nedeniyle opere edilen 52
olgudan 22'si (%42,3) ameliyat sonrasi enterokolit
nedeniyle yeniden interne edildi. Enterokolit atagi
ile basvurularinda yas ortalamasi 14,6 aydi. Tuvalet
egitimi tamamlanana kadar anal dilatasyon 6nerilmis
olmasina ragmen, 22 olgunun ebeveynlerinin anal di-
latasyon programini etkin uygulamadiklari 6grenildi.
Bunlardan ortalama yasi 9,2 ay olan 3’U (%5,7) ame-
liyat 6ncesi de enterokolit atagl gegirmisti. Postope-
ratif TERPT uygulananlarda ise en az oranda (%11,1)
oldugu saptandi. Duhamel yapilanlarda bu oran
%37,5 olup, TERPT sonrasi enterokolit gelisim riski
istatistiksel olarak anlamli olacak sekilde az bulundu
(p=0,001).

Tartisma

Hirschsprung hastaligi, erkek cocuklarda kiz ¢ocuk-
lara kiyasla 4 kat daha fazla goriilmekte olup, uzun
segment HH tanili olgularda bu oran 2:1’e dismekte-
dir @, On iki yillik sirede HH nedeniyle opere edilen
cocuklarin %21,1’i kiz, 41'i %78,9’u erkek olup, 3.7:1
orani literatlirle uyumlu bulundu.

Onceki yillarda HH prevalansinin preterm infantlar-
da daha az oldugu belirtilmis olsa da Puri ve ark.nin
2014 yilinda yayinladigl genis serili bir ¢alismada,
preterm infantlarda Hirschsprung hastalgi sikliginin
arttigr vurgulanmaktadir @°), Calismamizda, preterm
dogum oOykiisi %52,3 olmasi, preterm olgularda ar-
tan HH siklig konulu literaturlerle uyumluydu. Bu
sonuglar, diisik dogum agirliginin HH tanil olgular-
da mortalite ve morbiditeyi artirdigiyla ilgili diger
calismalar ile uyumlu bulunmus olup, disik dogum
agirhginin kot prognoz faktori oldugunu dusindir-
mektedir ve sonuglari desteklemektedir *7). Down
sendromlu hastalarda HH sikligi %14 oldugu bildiril-
mistir @, Calismamizda, HH ile Down sendromu bir-
likteligi %7,6 idi.

Hirschsprung hastaligi yenidoganlarda besleneme-
me, kusma, kaka yapamama, karin sigligi gibi intes-
tinal obstriiksiyon bulgulariyla siitcocuklarinda kaka
yapamama, kusma, karin sisligiyle; ileri yas grup
cocuklarda kabizhk, kétl kokulu ishal, karin sisligi,
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karin agrisi bulgular ile karsimiza ¢ikmaktadir ¢,
Ozellikle yenidoganlardaki basvuru bulgularimiz lite-
ratlr sonuclariyla uyumluydu. HH’nda hastalarin fizik
muayenelerinde karin sigligi, rektal tusede ise fiskirir
tarzda gaita cikisi ¢ok tipiktir. Enterokolitte ise ka-
rin sisligine, karinda hassasiyet, bagirsak seslerinde
azalma eklenirken, rektal tusede patlayici tarzda, cok
kotl kokulu gaita cikisi eslik eder %9, Literatirde
yer alan pek cok seride belirtildigi gibi kisa segment
HH olgularinda klinik bulgular ge¢ dénemde ortaya
cikabilmekte ve ¢ogunlukla inek sttt alerijisi, diizen-
siz beslenme, kabizlik yapabilecek anemi, hipotiroidi,
metabolik hastaliklar gibi durumlarda tani gecike-
bilmektedir. Bu nedenle fizik muayenede tipik bul-
gular olmasa dahi detayli anamnez alinmalidir 213,
Olgularimizin %38,4’tinde ilk fizik muayene bulgulari
normal bulunmasina ragmen, bu hastalarda, aileleri
tarafindan belirtilen gaita yapamama, kusma, karin
sisligi gibi yakinmalari mevcuttu. En sik fizik muayene
bulgusu batin distansiyonu iken, olgularin yarisinda
rektal tuse ya da rektal irigasyonda normal ozellikte
gaita ¢ikisi gézlenmesi taniyi geciktiren unsurlar ol-
mustu. Bulgularimiz literatiir sonuglari ile uyumlu
bulundu.

Hirschsprung hastaligi tanisinda ayakta direkt batin
grafisinde dilate bagirsak anslari ve hava sivi seviyesi
gozlenmesi dncelikle beklenen bulgu olup, intestinal
obstriiksiyona neden olan diger patolojilerden ile-
ri tetkikleri ile ayrilmalidir 4%, Buna gére HH tanili
olgularda en sik gozlenen direkt batin grafisi bulgu-
su gaz distansiyonu gosteren bagirsak anslari olup,
konjenital hipotiroidi, anemi, glikojen depo hasta-
liklari, metabolik hastaliklar ve beslenme igerigi ya
da diizeni kaynakli konstipasyon sonucunda da ayni
radyolojik bulgular ile karsilasilabileceginden ayirici
tanida dikkatli olunmali ve literatir ile uyumlu ola-
rak basvuru sirasinda direkt grafide patolojik bulgu
saptanmamis olmasi HH tanisini dislamaya yeterli
olamayacagindan anamnez ve klinik bulgulari uyum-
lu olan hastalarda kesinlikle ileri tetkik planlanmahdir
(1819 Calismada yer alan %28,8 olguda, ilk basvuru
sirasindaki direk batin grafisinde patolojik bir bulgu
saptanmamisti. Ayrica en siklikla rektosigmoid bol-
gede rektumun ileri derecede genislemis olmasi ve
distal bagirsak ansi ile arasinda belirgin farklilik goz-
lenmesi HH igin tipik olup, réntgen bulgularimiz diger
calismalarla uyumlu idi.

Direkt grafi ile ayirici tani saglanamayan olgular-
da takiben kontrastli madde ile lavman opak grafisi
cekilmesi HH tanisi icin kesinlikle degerlendirilmesi
gereken radyolojik yontemdir. Kontrast madde ile
aganglionozis nedeniyle gecis saglanamayan dis-
tal bagirsak ansi ve bu nedenle dilate olan bagirsak
segmenti arasinda cap farki bu grafi ile tipik olarak
ortaya konulabilmektedir #42Y, Calismada, baryum-
lu lavman opak grafisinde; %84,6 olgumuzda gegcis
zonu belirgindi, %15,3’linde ise gegis zonu gorilme-
di. Literatiirde radyolojik olarak saptanan gegis zonu
ile aganglionozis seviyesinin korelasyon gosterdigini
bildrilmektedir, bulgularimiz literatlrle uyumluydu.
HH tanisinda kontrastli lavman grafisinden 24. saatte
tekrarlanan retansiyon grafisinin HH tanisi agisindan
anlamli oldugu, 6zellikle retansiyon olmayan olgu-
larda HH insidansinin daha az oldugu fakat anamnez
ve klinik bulgulari uyumlu olgularda kesinlikle rektal
biyopsi ile taninin kesinlestirilmesi gerektigi belirtil-
mektedir 22, Calismamizda, baryumlu enema gra-
filerinden 24 saat sonra gekilen ayakta direkt batin
grafilerinde baryum retansiyonu goézlenmis olmasi
literattirle uyumlu ve klinik agidan anlamli bir bulguy-
du.

Anal manometrinin HH tanisinda %95 sensitivite ve
%90 spesifitesi oldugu gosterilmistir 224, Bu calis-
mada, 25 olguya anal manometri yapilabilmis olup,
bunlarin %88’inde RAIR negatif idi; %12’sinde RAIR
sipheli bulundu, 2’sinde ise (%8) RAIR pozitifdi; buna
gore yalanci negatiflik orani %8 olarak literatir ile
uyumlu bulundu. Yirmi bes olgunun ayakta batin
grafilerinde seviyeler ve ileri derece dilate bagirsak
anslari, kontrastli lavman grafisinde tipik gegis bolge-
si, 24 saatlik retansiyon grafisinde ise bagirsaklarda
kontrast madde vardi. Rektal biyopsi piyeslerinde
ganglion hiicresi goriilmedi ve definitif operasyonlari
gerceklestirildi. Rezeke edilen bagirsaklarin makros-
kopik gérunumleri Hirschsprung hastaligiyla uyum-
lu olup, histopatolojisinde gegis bdlgesinin altinda
ganglion hiicresi negatifti.

Hirschsprung hastaligi kesin tanisi uygun alinan rektal
biyopsi materyalinde ganglion hiicresi gérilmemesi
ile konulmaktadir. Erken tani konulmasi, olgularda
olasi enterokolit ataklari gergeklesmeden gerekli
cerrahi tedavi planlanarak hastalarin gaita desarjinin
saglanmasina olanak verdiginden prognozu olumlu
yonde etkileyen bir faktér olup, HH siphesinde bi-
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yopsinin geciktirilmemesi énemlidir 12172528 Qlgu-
larin %63,4’U 1 ay, %94,1'i 1 yas altinda kesin tani
almis olup, gec tani alan veya taniya ragmen, ailesi
tarafindan onerilen definitif tedavisi geciktirilen ol-
gularda komplikasyon oranlarinin %84,2 gibi ylksek
olmasi erken taninin mortalite ve morbiditeyi azaltan
bir faktér oldugunu vurgulayan literatir yayinlari ile
uyumlu olarak anlaml bulunmustur.

ilk gaita cikisi Duhamel ameliyatinda ortalama 3,4
glin, Soave ameliyatinda 2,9 glin, Swenson ameliyat
yapilan tek olguda 3. glind(; oral beslenmeye gecis
Duhamel ameliyatinda 5,1 giin, Soave ameliiyatinda
4,2 giin olup, bu sonuglar literatir ile uyumlu bulun-
du 323161925 Hastalarin postoperatif dénemde ilk
gaita cikislari ve oral beslenmeye gegis sireleri farkl
yontemlerle ¢ok seansli opere edilen gruplar arasin-
da istatistiksel olarak anlaml farklilik saptanmadi.
Tek seansh kolostomisiz TERPT uygulanan olgularda
postoperatif ilk gaita ¢ikisi ortalama 1,2 giin, oral bes-
lenmeye gecis ortalama 2,1 giinde olup, bu oranlar
istatistiksel olarak ¢ok seansli yontemler ile belirgin
farklilik géstermekteydi (p=0,002).

Hirschsprung hastaligi cerrahi tedavisi sonrasi gec
donem komplikasyonlari arasinda enterokolit basta
olmak Uzere, stoma prolapsusu, anastomoz kacagi,
anal darlik, perianal dermatit, soiling, fekal inkonti-
nans yer almaktadir 2439, Olgularimizin %34,6’sinda
ameliyat sonrasi yaygin perianal dermatit gelisti. Ci-
karilan bagirsak miktari ne kadar uzun ise postope-
ratif erken dénemlerdeki ginlik diskilama sayisinin
ortalama 12’lerden 4-5’e gerileyene kadar gecen
surede dermatit kaginilmaz olmaktadir. Perianal der-
matit gelisim riskinin ¢ift seanl yontemlerle daha az
gorilmesi, tek seansh TERPT uygulanan olgularda
%55,5 oranla fazla olmasi istatistiksel olarak anlamli
bulundu (p=0,0001). Duhamel ameliyati, Soave ame-
liyati ve TERPT yapilan olgularda ortalama ameliyat
yasl ve cikarilan barsak uzunlugu; dermatit gelisen
olgularda ortalama ameliyat yasi ve cikarilan bagir-
sak uzunlugu karsilastiriimasindanda gorilecegi Uze-
re; cikarilan bagirsak uzunlugu benzerdi ve perianal
dermatit gelisimi ile uygulanan cerrahi yontem ara-
sinda istatistiksel olarak anlamli farkllik saptanmadi
(p=0.765). Perianal dermatit gelisen olgular yas fark-
lari gozetilerek degerlendirildiginde ¢ok seanslh yon-
temler birbiri arasinda farkhlik géstermedi. Ancak,
cok seansli opere edilen olgulara oranla istatistiksel
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olarak anlam teskil edecek nitelikte uzun olmasa da,
tek seansli operasyon yapilanlar yas ortalamasi diger
olgulardan oldukea kiiclktd. Yasi kiiglik bu olgularda
¢ikarilan bagirsak uzunlugunun total bagirsak uzunlu-
guna oraninin daha yiiksek olmasi olasidir; bu da de-
fekasyon sikligini arttirarak perianal dermatit gelisim
acisindan artan risk olusturmaktadir.

Hirschsprung hastaligi tedavisinde son yillarda tim
diinyada oldugu gibi klinigimizde de disiik mortalite
ve morbidite riski nedeniyle tercih edilen tek seansl
transanal endorektal pull through prosediirii uygun
olgularda tercih edilmektedir. Cok seansli yontemler-
de hastanin uzun sireli kolostomili kalmasi ve uzun
hastanede yatis siiresinin, ailesi veya bakim veren ki-
siler icin de yipratan bir siiregtir. Definitif operasyon
sonras! tuvalet egitimi tamamlanmis bir cocukta anal
dilatasyon yapilmasi gereken sirecte ailenin veya
bakim verenin gerek fizyolojik gerekse psikolojik ola-
rak yipranmisliginin, evde yapilmasi gereken ginliik
dilatasyonlarda uyumsuzluga yol actigi distindlebilir.
Ayni zamanda ¢ok seansli ydntemler igin operasyon
icin gereken silirenin uzunlugu ve definitif operasyon
sonrasl artan hasta yasi ile birlikte, hasta tarafindan
hissedilen zorluklarin, ailesi veya bakim verene daha
net yansitilabiliyor olmasinin da giinliik dilatasyonla-
rin etkin yapilamamasina neden olabilmektedir @7
Transanal endorektal pull through uygulanan olgu-
larda enterokolit sikligi ve anal dilatasyon programi-
na uyumsuzluk orani ¢ok seansl yontemlere oranla
belirgin olarak diistik bulundugundan, tek seansli pull
through yonteminin morbidite ve mortaliteyi azalthgi
bildirilmektedir ?*2®), Tek seansli transanal endorektal
pull through yéntemi hastanede kalis siiresini azaltan
ve hastanin daha erken donemde enteral beslenme-
ye gecisini saglayarak TPN, kolostomiye bagli komp-
likasyonlar ve uzun yatis slresine bagh morbidite ve
mortalite oranlarini azaltan yéntem olarak uygun ol-
gularda tercih edilmesi 6nerilmektedir 2428,

Bu ¢alismamizla klinigimizde opere edilen HH tanil
olgular incelendiginde, TERPT ydonteminin hastanede
kalis stiresini azaltan ve daha erken donemde enteral
beslenmeye gecisin saglanarak TPN ve uzun yatis si-
resine bagl morbidite ve mortalite oranlarini azaltan
bir yontem oldugu belirlenmistir ve ayrica kolosto-
miye bagli morbidite olmamaktadir. Ayrica ¢alisma-
mizda, hastanede yatis sliresi agisindan ¢ok seansli
yontemler kendi arasinda degerlendirildiginde ista-
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tistiksel olarak anlamli bir fark gézlenmemis olup, li-
teratir ile uyumlu olarak tek seansl yontemle opere
edilen olgularin ¢cok daha kisa siirede hastaneden ay-
rildigr gorildi. Henliz tuvalet egitimi tamamlanma-
mis olgulardan etkin anal dilatasyon uygulananlarin
hicbirinde enterokolit gelismemis olmasi ve tuvalet
egitimini tamamamis olgularda enterokolit atagi ge-
lismemis olmasi dikkat cekiciydi.

TERPT uygulanan olgulardan anal dilatasyonu hig
uygulanmayan Down sendromlu bir olguda entero-
kolit gelismesi, uygulama etkinligi gozetilmeksizin
%11,1’lik bir enterokolit gelismesi istatistiksel ola-
rak anlamli bulundu (p=0,002). Bu sonuglar literatdr
bilgileri ile uyumlu olup, olgu sayisi az oldugundan
yapilacak daha genis seriler ile desteklenmesi gerek-
mektedir.

Sonug olarak, Hirschsprung hastaliginda preoperatif
hazirliklari iyi yapilmis, aganglionik bagirsak seviye-
sine en uygun operasyon yontemi secilmis ve pos-
toperatif donemde tuvalet egitimi baslayana kadar
glnlik anal dilatasyon programi etkin sekilde uygu-
lanmis cocuklarda morbidite ve mortalite oranlari
azalmaktadir.
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