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Ozet

Amag: Hirschsprung hastaliginin tedavi edici operasyon-
larindan sonra barsak sorunlari siirebilir. Bu sorunlarin
onemini arastirmak icin Duhamel operasyonu yapilan
hastalar yeniden degerlendirildi.

Yontem: Calismaya Duhamel operasyonu yapilmis ve
kolostomisi kapatilmis hastalar dahil edildi. Barsak c¢alig-
masiyla ilgili sorular hazirlanarak telefonla soruldu.
Sorunlu hastalar hastaneye cagrilarak kolon grafileri ve
anorektal manometrik degerlendirmeleri istendi. Endi-
kasyonu olan hastalardan rektal biyopsi alindi.

Bulgular: 1991-2001 Yillar arasinda 15 kiz ve 52 erkek
cocuga Duhamel operasyonu yapildi. Hastalardan bir
tanesi enterokolit atagi nedeniyle kaybedildi. Telefonla 24
hastaya ulagildi. Bu hastalarin ortalama yaslar1 60.8 ay ve
Duhamel operasyonundan sonra gegen ortalama siire 35.5
aydi. Iki tanesi hari¢ hepsinin abdominal distansiyon (§8),
sulu kaka (7), konstipasyon (2), fekal inkontinans (6) ve
kaka bulagmasi (2) gibi sorunlari vardi. Aileler rektal
yikama ve barsak antiseptigi kullanmak gibi yontemlerle
duruma adapte olmuslard: ve sonugtan memnundular. Alti
hastaya kolon grafisi ¢ekildi, alt1 hastaya anorektal
manometre yapildi, doérdiinde relaksasyon cevabinin
olmadig1 goriildii. Ug hastaya rektal biyopsi yapildi ve
ikisinde IND, birinde agangliyonik segment saptandi.

Sonug¢: Duhamel operasyonundan sonra hastalarda, in-
dirilen barsagin patolojisi, agangliyonik segmentin uzun-
lugu ve internal sfinkterde relaksasyon olmamasi gibi
nedenlere bagli, bazilari ciddi, barsak sorunlari
olmaktadir. Ancak aileler, 0zellikle yeniden kolostomi
agcilma korkusundan, ciddi bir sorunla karsilasmadan has-
taneye gelmemektedirler. Cocuklarin gelecekteki saglig
acisin-dan bu ailelerle yakin iletisimde olmakta yarar
vardir.

Anahtar kelimeler: Hirschsprung hastaligi, Duhamel
operasyonu, enterokolit, anorektal manometre, intestinal
noronal displazi
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Summary
Intestinal problems following Duhamel’s procedure

Aim: Intestinal problems may persist following definitive
operations for Hirschsprung’s disease. To determine the
significance of these problems, patients who underwent
Duhamel’s procedure were reevaulated.

Method: Patients who underwent Duhamel’s procedure
and whose colostomy had been closed were included in
the study. A questionnaire regarding the present bowel
habits of children was prepared and questions were asked
by telephone calls. Patients with complaints were called
to the hospital for barium enema and anorectal manome-
try studies. A rectal biopsy was taken if indicated.

Results: Fifteen girls and 52 boys underwent Duhamel’s
procedure between 1991 and 2001. One patient died of
enterocolitis 2 months after Duhamel’s procedure.
Twenty four patients could be contacted by telephone.
Mean age of patients was 60.8 months and mean follow-
up after Duhamel’s procedure was 35.5 months. All
except two patients had some kind of complaint such as
abdominal distention (8), watery stools (7), constipation
(2), fecal incontinence (6) and soiling (2): Families were
adapted to the current situation by using rectal irrigation
or bowel antiseptics and they were happy with the results.
Barium enema was done in 6 patients. Six patients had
anorectal manometry and internal sphincter relaxation
response was lacking in 4. Rectal biopsy revealed residual
aganglionic bowel in one and IND in two.

Conclusion: Following Duhamel’s procedure in majority
of patients have bowel problems related to the pathology
of the pulled-through segment, extent of the aganglionosis
or lack of relaxation of the internal sphincter, and some
may be serious. Families seem to try cope with the prob-
lems instead of coming to the hospital in fear of recolosto-
my. To help these children we should be in close contact
with their families.

Key words: Hirschsprung’s disease, Duhamel’s proce-
dure, enterocolitis, anorectal manometry, intestinal neu-
ronal dysplasia
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Giris

Hirschsprung hastaliginin (HH) tedavisi i¢in tiim
operasyonlar tamamlandiktan sonra, hastalarin bir
kisminda barsaga ait sorunlarin devam ettigi bugiin
artik iyi bilinen bir gercektir. Hastaligin diizeltici te-
davisi i¢in Swenson, Duhamel operasyonunun Mar-
tin modifikasyonu, Soave ve Rehbein gibi bir¢ok
farkli operasyon teknikleri uygulanabilmesine rag-
men, barsak sorunlar biitiin tekniklerden sonra go-
riilebilmektedir (10.14), Bu sorunlar, anastomoz si-
zint1s1, anastomoz stenozu, yara agilmasi, adhezif
obstriiksiyon gibi primer olarak ameliyata baglh so-
runlar olabildigi gibi, indirilen barsak segmentinde
aganglionozis ya da intestinal noronal displazi
(IND) gibi rezidiiel hastalik kalmasina, agangliyo-
nik segmentin uzunluguna ya da internal sfinkter
fonksiyonlarinin anormalligine de bagl olabilir
(6,8.9,10.13) Klinigimizde 1991 yilindan itibaren
uygulama kolaylig1 agisindan Duhamel operasyonu
tercih edilmektedir. Bu operasyondan sonra hasta-
larmn klinik durumlarinin ve karsilagilan sorunlarin
degerlendirilmesi icin bir ¢aligma planlanmustir.

Gereg ve yontem

1991 yilindan itibaren Hirschsprung hastaligi nede-
niyle tedavi edilen ve Duhamel operasyonu uygula-
nan ve su anda kolostomileri kapatilmis olan hasta-
lar calismaya dahil edildi. Hasta aileleri aranarak
hastanin su andaki yasi, genel durumu, gaitasini tu-
tup tutamadigi, gaita bulasmasinin olup olmadigi,
gaitasinin sekilli olup olmadigi, ishal ya da kabizligi
olup olmadigi, giinde ka¢ kez gaita yaptigi, karin
sisligi olup olmadigi soruldu. Klinik yakinmalari
olan hastalar hastaneye cagrildi. Bu hastalara fizik
muayeneleri rektal muayene de dahil olarak yapil-
diktan sonra, abdominal distansiyon, fekal inkonti-
nans, enterokolit ya da gaita bulasmasi gibi barsak
bosalmasina ait sorunlari olan hastalardan; ano-rek-
tal manometre (ARMM), kolon grafisi ve bunlarin
sonucuna gore gerekirse rektal biyopsi istendi.

Bulgular

1991-2001 yillar1 arasinda 67 hastaya Duhamel ope-
rasyonu yapildi. Hastalarin 52’si erkek, 15’1 kizd.
Hastalara Duhamel operasyonu ortalama 26.1 aylik-

ken yapild1 (4 ay-9 yas).
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Telefonla 24 hastaya ulasildi (Tablo 1). Ulagilan
hastalarin ortalama yaslar1 60.8 aydi (21 ay-11 yas).
Duhamel operasyonu sonrasinda gegen ortalama sii-
re 35.5 aydi (1 ay-7.5 yil).

Hastalar giinde ortalama 2.77 kere kaka yapiyorlar-
di. Duhamel sonras: 1. ayindaki hastanin giinde 15
kere kaka yaptig1 belirtilmisti. Digerlerinde say1 1-4
arasinda degismekteydi.

Alt1 hastanin kaka tutamadigi, bir tanesinin kismen
kaka tuttugu belirtildi. Bir hastada gece kagirma
vardi, 1 hasta ise haftada bir kere bulagma tarzinda
kagirmadan yakindi. Kaka tutamadig: belirtilen has-
talardan 4 tanesi 4 yasindan biiyiiktii ve daha sonra
hastaneye getirildiler (Hasta 8,12,14,22). Yedi has-
tada kakanin sekilsiz ve sulu oldugu ifade edildi.

Sekiz hastada zaman zaman karin sigligi oluyordu.
Yedi hasta ishal, iki hasta da kabizliktan yakindi.
Kabizliktan yakinan aileler, cocuklarmin ancak lav-
man ile kaka yapabildigini soylediler. iki hastada
pisik vardi. Iki hastanin aileleri ¢ocuklarin oburlu-
gundan yakindilar.

Bes hasta telefon sorular1 sorulduktan bir ay sonra
enterokolit nedeniyle, bir tanesi volvulus nedeniyle
hastaneye yatirildilar. Kontrol poliklinigine bes has-
ta getirildi. Boylece telefonla ulasilan 24 hastanin
11 tanesi, fizik muayene ve diger tetkiklerle de de-
gerlendirilebilmis oldu.

Ishal ya da enterokolit, abdominal distansiyon veya
kabizlik yakinmast olan hastalardan kolon grafisi ve
anorektal manometre istendi. Ancak teknik kisitli-
liklar nedeniyle, ARMM endikasyonu konulan has-
talarin sadece bir kismina bu inceleme yapilabildi.
Bu durumda tedaviler; yakinmalara, fizik muayene
bulgularina ve yapilabilen tetkiklerin sonucuna gore
sekillendi.

Iki hastanin kolon grafisi HH ile uyumlu bulundu.
Bunlardan bir tanesinden alinan rektal biyopsi agan-
gliyonik olarak degerlendirildi. Bu hastanin ARMM
degerlendirmesinde de internal sfinkter relaksasyon
cevabi minimaldi. Aile yeniden operasyonu kabul
etmedigi i¢in hasta yakin izleme alindi (Hasta 8).
Diger hastaya rektal biyopsi planland1 (Hasta 16).
Hirschsprung hastalig1 rektosigmoidde sinirli olan
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Tablo 1. Telefon sorulart (Haziran 2001} ile ulasilan hastalar.

Hasta Telefon sorulari (Haziran 2001) ARMM | Rektal Kolon Tedavi
biyapsi grafisi
Su |Duhamel| Kaka | Sekilli | Karn | Gunlik | Ishal |Konsti- Diger ]
ondaki | sonras) | tutma | koke | sisligi | kaka pasyan
yag izlem sayisi
{ay) (ay} [ort)
1| 24 1 E H H 15 | H H | pigik(s)
2 132 16 E H H 4 E H IND (+) i Pasaj hizh
3 &0 33 = E H 2 H H
4 43 34 E H E 2 E H Sulu kaka, arada kagiriyer
5 26 8 H E E 4 H H
6 21 E E H 3 H H
7 108 87 E E H 1 H H
8 96 50 H H E 4 H E EK ile yath R min. | &H{-) |HH benzeri
9 42 21 E E H 1 H H Yikama ile kokulu kaka. ? Botox
o | 42| 18 - . - EEE * | Exile yatn. Ryok | IND | Kisa kelon Nitrik oksit
11 42 1 E E E 2 E H EKile yatt. i
12 96 90 H E E 1 E H Haftada bir koka kagiryor
13 42 10 E H H 2 H E Lavmanla kaka yapiyer. R geg. min Botox
14 B4 66 H E H 4 H H Pisik {+), reDuhamel Kisa kalon Motilite yawaslatic:
15 &0 24 E E H 2 H H 09/2001"de volwlus op.
16 96 79 E E H 1 H H HH benzeri
7 [ 2 | 20 | H | & | AH]| 2] KW |H i
i8 | 108 36 E H E 1 H H Arada barsak antiseptigi
19 28 24 E/H H E 1 H H
20 46 26 E E H ? H H
21 120 80 E E H 1 E H
22 68 55 H E H 4 H H EK ile yatts R min. IMD | Kisa kolon | Barsak antiseptigi
23 15 1 E E E 3 E H EK ile yatti (PO Lay)
24 EL] 26 E E H 1 E H

* Yuva ¢ocugu oldugu igin bilinmiyor, E: evet, H: hayir, ARMM: anorektal manometri, R: internal sfinkter relaksasyonu, GH: gangliyon
hiicresi, HH: Hirschsprung hastaligi, EK: enterokolit, IND: intestinal néronal displazi, ?:degerlendirilemedi.

ve Duhamel operasyonu sonrasinda indirilen seg-
mentte IND bildirilen {igiincii bir hasta (Hasta 2),
yasinin biiyiik olmasina ragmen sik ve sulu kaka
yapmaktaydi ve intestinal pasaj grafisinde pasajin
hizlanmis oldugu goriildii. Aile bilgilendirilerek
hasta yakin izleme alind1.

Enterokolit nedeniyle yatirilan ve uzun segment HH
olan iki hastanin kolon grafilerinde, sadece cikan
kolonun mevcut oldugu goriildii. Bu hastalarin in-
ternal sfinkter relaksasyon cevaplart minimaldi ya
da yoktu. Rektal biyopsilerinde IND saptandi. Ab-
dominal distansiyonu ve gaita yapamama sorunu
olan hastaya topikal nitrik oksit bagland1 ve yarar
saglandi (Hasta 10), diger hasta ise (Hasta 22), tuva-
let terbiyesine uygun yasta oldugundan ve gaita ya-
pamama sorunu olmadigindan, sadece barsak anti-
septigi verilerek izleme alindi.

Iki hastaya reDuhamel operasyonu yapilmisti. Her
iki hastada da, biri kolon grafisi ile de verifiye edil-
mis, kisa kolon ve buna bagh sulu digkilama mev-
cuttu. Birinin kaka kagirmasi varken digeri lavman

yapilmadan kaka yapamiyordu. Kaka kagiran daha
biiyiik yastaki hasta (Hasta 14) motilite yavaslatici-
dan yararlanirken, diger hastaya (Hasta 9), ARMM
degerlendirmesi iyi yapilamamasina ragmen, inter-
nal sfinktere botulinum toksini (Botox) enjeksiyonu
yapild1 ve hasta, yikama gerekmeden, sekilli ve ko-
kusuz kaka yapmaya basladi.

Lavmansiz kaka yapamayan, kolon grafisinde 6zel-
lik saptanmayan ve rektal biyopsisi normal olarak
degerlendirilen, ARMM de relaksasyon yaniti geg
ve minimal olarak degerlendirilen bir hasta (Hasta
13), internal sfinktere botulinum toksini enjeksiyo-
nundan sonra yikama gerekmeden, sekilli, kokusuz
kaka yapmaya bagladi.

Tartisma

Duhamel operasyonu Hirschsprung hastalig1 igin sik
tercih edilen operasyon yontemlerinden biridir ().
Bu operasyondan sonra karsilasilan sorunlar, bircok
seride diger operasyon yontemleriyle birlikte ince-
lenmis ve ozellikle kabizlik sorununun Duhamel
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operasyonunda daha fazla oldugu soylenmistir
(5,6,7,10,11,14) Sadece Duhamel operasyonuna ait ve-
rileri degerlendiren seri azdir. Baillie ve ark., seri-
lerinde Duhamel operasyonunu da digerleri gibi
morbiditesinin oldugunu, ancak bunun nedenlerinin
cok agik olmadigim belirtmislerdir (2). Calismalarin-
da anal sfinkter fonksiyonlar aragtirilmamaigtir.

Postoperatif enterokolit goriilme siklig1 gesitli seri-
lerde % 27-29 arasinda bildirilmigtir (6-10), Serimi-
zin tamaminda bu oran % 25 olarak bulunmustur.
Enterokolit HH’da primer olarak barsagin immiin
yapisindaki bozukluklara baglanabilecegi gibi (1,
disfonksiyonel barsagin indirilmesi ya da internal
sfinkterde relaksasyon cevabinin olmamasi nedeniy-
le barsagin yeterince bosalamamasi ile de iliskili
olabilir. Enterokolit nedeniyle hastaneye yatirilan
hastalarimizda IND, agangliyonik segment ya da
internal sfinkterin dilatasyon cevabi olmamasi gibi
fonksiyonel sorunlarin saptanmasi ikinci varsayimi
desteklemekte, ancak birinciyi ekarte ettirmemekte-
dir.

Diger bazi serilerde de oldugu gibi (6:13), serimizde-
ki tek oliim, enterokolite bagl olarak gelismis ve bu
hastanin kolon kesitlerinin retrospektif olarak deger-
lendirilmesinde IND saptanmuistir.

Bir hastamiza obstriiksiyon semptomlar: sonucunda
yapilan rektal biyopsilerde aganglionozis saptanmis-
tir. Patologlar bu bulgunun ilk operasyonda hatali
sonuc¢ vermeye mi, yoksa ikincil olarak gelisen
agangliyonozise mi bagli oldugunu sdyleyememis-
lerdir. Gangliyon hiicresi saptanarak indirilen barsak
segmentinde gangliyon hiicrelerinin segment boyun-
ca diizensiz yerlesim gostererek bazi kisimlarin
agangliyonik olabilecegi Ghose’un caligmasinda
gosterilmigtir 3. Iskemiye bagh olarak gangliyon
hiicrelerinin zaman icinde kaybolabilecegi de bili-
nen bir durumdur.

Enterokolit nedeniyle yatirildiktan sonra ARMM
degerlendirilmesinde relaksasyon yaniti minimal
olan ve rektal biyopsisi IND olarak degerlendirilen
uzun segment HH olan bir hastamiz, internal sfink-
teri medikal olarak devre dis1 birakan topikal nitrik
oksit uygulamasindan yarar gormiistiir. Yine IND
nedeniyle reDuhamel yapilan ve kolonu kisa kalan,
lavman yapilmadig: takdirde enterokolit gelisen,
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ARMM degerlendirmesi tam olarak yapilamayan
bir diger hastamiz da internal sfinktere botulinum
toksini enjeksiyonu yapilmasi sonrasinda yikamasiz
sekilli ve kokusuz kaka yapmaya baslamistir. Bu
durum, Schulten’in calismasinda da gozlendigi gibi,
kisa kolonu kalan hastalarda semptomlarin, indirilen
kolon patolojisinden bagimsiz oldugunu (12) diisiin-
diirmiis, sfinkter fonksiyonlarinin arastirilmas: ge-
rektigi inancin1 olusturmustur.

Duhamel operasyonu sonrasinda olusturulan genis
rektum, internal anal sfinkterdeki tonus artisiyla
birlestiginde ciddi bir kabizlik nedeni olabilmekte-
dir (13), Bu hastalarda da klinik olarak kaka yapama-
ma sorunu olmaktadir. Cocugun kaka yapamamasi-
nin diger nedenleri ekarte edildikten sonra, internal
sfinkteri gevsetecek miyektomi, botulinum toksini
enjeksiyonu 9, topikal nitrik oksit uygulamasi (8
gibi tedavi yontemleri, hastalarimizda da oldugu
gibi, sorunu ¢6zebilir. Duhamel operasyonunun kla-
sik taniminda, indirilen gangliyonik barsak segmen-
ti, dentat cizginin yaklasik 1 cm iizerinden rektuma
anastomoz edilmekte ve bu hizada stapler uygulan-
diginda internal sfinkter parsiyel olarak kesilmekte-
dir. Internal sfinktere ait sorunlarin ortadan kaldiri-
labilmesi i¢in, anastomozun daha distalden olustu-
rulmasinin ve boylece daha uzun bir sfinkterotomi
yapilmasinin da bir ¢6ziim olacagi diisiiniilebilir.
Sfinkterin tamaminin kesilmesi ise inkontinansa yol
acabilir.

Sonug olarak, Duhamel operasyonu uygulanan
Hirschsprung hastalarinda indirilen segmentin nor-
mal olmamasi, hastaligin uzun segment olmasi ve
internal sfinkterde relaksasyon olmamasit sorunlara
yol agmaktadir. Indirilen segment icin patologlarla
cok siki iligki icinde olmak gereklidir. Ancak devam
eden sorunlar, sadece indirilen kolonun patolojisiyle
aciklanmaya calisilmamali, internal sfinkter fonksi-
yonlart mutlaka degerlendirilmelidir. Ayrica aileler
olabilecek sorunlar ve tedavi yontemleri konusunda
cok 1yi bilgilendirilmelidir. Ailelerin yeniden kolos-
tomi agilacagi korkusuyla sorunlar1 gézardi etmeye
caligtiklar1 gozlenmistir. Bu durum, Hirschsprung
hastaliginda kolostomisiz yaklasimlarin daha tercih
edilir olmas1 gerektigini diistindiirmektedir.
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