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Amag: Hirschsprung hastaligi (HH) tamisiyla transanal endorektal pull-through (TEPT) ve Martin-modifiye Duhamel ameliyatlari yapiimis olan
hastalarimizin sonuclarinin karsilastirmasi.

Gere¢ ve Yontem: Klinigimizde 2002-2007 yillari arasinda HH nedeniyle TEPT (grup 1, n=24), transanal yolla baslanip laparotomi gerektiren
endorektal pull-through (grup 2, n=12) ve Martin modifiye Duhamel (grup 3, n=17) uygulanan 53 hasta degerlendirildi. Bu hasta gruplari yas,
cinsiyet, aganglionik segment uzunlugu, intraoperatif detaylar, postoperatif erken donem komplikasyonlar ve uzun dénem fonksiyonel sonugclar
acisindan degerlendirildi ve karsilastirildi.

Bulgular: Calismamizda grup 1 hastalarin ortalama ameliyat yasi, ameliyat siiresi, oral beslenmeye baslama zamany, ilk gaita cikarma zamani
ve hastanede kalis siiresi grup 2 ve grup 3 hastalarla karsilastirildiginda anlamli olarak az veya kisa bulundu (p<0,001). Ameliyat sirasinda kan
transflizyonu ihtiyaci yiizde olarak grup 1 hastalarda daha az olmasina ragmen aradaki bu fark istatistiksel olarak anlamli bulunmadi (p>0,05).
Serimizde postoperatif enterokolit orani grup 3'te ylizde olarak daha yiiksek bulunmasina ragmen aralarindaki bu fark anlamli bulunmadi (p>0,05).
Her G¢ diizeltici teknigin uzun dénem fonksiyonel sonuglari (kontinans, fekal soiling, kabizlik) degerlendirilip karsilastirildiginda aralarinda anlamli
bir fark bulunmadi (p>0,05).

Sonuc: TEPT teknigi kolay uygulanabilen giivenli bir tekniktir. Ozellikle erken dénemde tani konmus, enterokolit éykiisii olmayan, heniiz bagirsak
dilatasyonu gelismemis, rektosigmoid tutulumlu HH'lerde TEPT ilk tercih olabilir.

Anahtar Kelimeler: Transanal Endorektal Pull-through, Hirschsprung Hastali§i, Duhamel Pull-through

Abstract

Objectives: We compared the results of patients who underwent transanal endorectal pull-through (TEPT) and Martin-modified Duhamel operations
for Hirschsprung's disease (HD).

Materials and Methods: Between 2002 and 2007, we evaluated 53 patients with HD treated with TEPT (group 1, n=24), endorectal pull-through
with a laparotomy requirement after an initiated transanal approach (group 2, n=12) and Martin-modified Duhamel (group 3, n=17). Age, gender,
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length of aganglionic segment, intraoperative details, postoperative early complications and long term functional outcomes are evaluated and
compared among these patient groups.

Results: In this study age at the time of the operation, duration of the operation, time to first oral feeding, time to first stool and hospital stay in
the patients the group 1 were significantly less or shorter than those ones in group 2 and group 3 (p<0.001). Blood transfusion requirement during
operation in group 1 was less than the other groups, but this difference didn't reach statistical significance (p>0.05). Postoperative enterocolitis
had a higher incidence in group 3, but there was also no significant difference (p>0.05). There was no difference in the long-term functional results
(continence, fecal soiling, constipation) of all three procedures (p>0.05).

Conclusion: TEPT is both a feasible and safe technique. It may be the first choice particularly in patients with early diagnosed rectosigmoid HD

patients without enterocolitis or bowel dilatation.

Key Words: Transanal Endorectal Pull-through, Hirshsprung's Disease, Duhamel Pull-through

Hirschsprung hastaligi (HH), distal bagirsakta myenterik ve
submukozal pleksuslarda gangliyon hiicrelerinin bulunmamasiile
karakterize, enterik sinir sisteminin gelisimsel bir bozuklugudur
(1). Bu durum etkilenen distal bagirsak boliimiinde peristaltizm
yokluguna ve fonksiyonel bir bagirsak tikanikligina neden olur.
Gunimuzde HH'nin diizeltici cerrahi tedavisi cok asamali acik
yontemlerden daha az invaziv tek asamal transanal cerrahi
tekniklere dogru kaymistir (1). HH'nin diizeltilmesi icin cesitli
yontemler mevcut olmasina ragmen hepsinin ortak hedefi
aganglionik kolonun cikarilmasi veya bypass edilmesi, normal
innerve olan proksimal bagirsagin aniise getirilmesi ve anal
sfinkter fonksiyonunun korunmasidir (2). HH'nin dizeltici
cerrahisi icin kullanilan teknikler arasinda, Duhamel retrorektal
pull-through teknigi ve transanal endorektal pull-through (TEPT)
teknigi en sik kullanilanlardir (1). Duhamel tekniginin en biyiik
avantaji, normal kolonun retrorektal alandan cekilmesi ile pelvik
rektumun sinirli diseksiyonu iken, TEPT tekniginin en blyiik
avantaji seroza ve kas tabakasini koruyan mukozal-submukozal
aganglionik kilifin rezeksiyonuna sahip perineal yaklasimdir
(3,4). TEPT teknigi, laparotomiden kacinilarak intraabdominal
kontaminasyon riskini, intestinal adezyon olusumunu ve pelvik
yapilarin zarar gérme riskini ortadan kaldirir (3,5). Ayrica TEPT
tekniginin daha iyi kozmetik sonuclar ve daha kisa hastanede
kalis sliresi gibi avantajlari belirtilmis ve bircok calisma onun
glivenligini ve etkinligini raporlamistir (6,7).

Son yillarda bazi pediyatrik cerrahi merkezleri neredeyse
tlim hastalarda Duhamel prosediiriiniin uygulanmasindan TEPT
prosediiriniin uygulanmasina gegmistir (1,8,9). Bazi yazarlar ise
hala uzun segment hastalarinda Duhamel prosediiriini tercih
etmeye devam etmektedir (1). Ancak, bu iki teknigin genel veya
belli olgularda birbirine Ustlinligl yoniinde hala cok az kanit
vardir (1,10).

Bu calismada, HH tedavisinde merkezimizde yapilan tek
evreli TEPT, laparotomi yardimli endorektal pull-through ve
Martin modifye Duhamel ameliyatlarinin teknik ozelliklerini,
ameliyat sonrasi gelisen komplikasyonlarini ve uzun donem
fonksiyonel  sonuclarini  karsilastirarak ~ deneyimlerimizi
paylasmayi amacladik.
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Gerec ve Yontem

Calisma icin Ankara Dr. Sami Ulus Cocuk Saghgr ve
Hastaliklari Egitim ve Arastirma Hastanesi Etik Kurulu'ndan
onay alinmistir (onay numarasi: B1041SM4060017-Per. sayili
28.05.2007 tarihli). Bu calismaya Ekim 2002 ile Mayis 2007
tarihleri arasinda HH tanisiyla, TEPT (grup 1, n=24), transanal
yolla baslanip laparotomi ihtiyaci olan endorektal pull-through
(grup 2, n=12) ve Martin modifiye Duhamel (grup 3, n=17)
diizeltici ameliyatlari yapilan toplam 53 hasta dahil edildi.

Hastalarin, tani yasi ve cinsiyet dagilimini iceren demografik
bilgiler, basvuru anindaki klinik bilgiler, tanisal calismalar, ek
anomali sikhgi, aganglionozis seviyesi, kolostomi varligr ve
kolostomi acilmasi veya kapatilmasi sonrasi komplikasyonlar,
yapilan duzeltici ameliyatlar ve dizeltici ameliyat sonrasi
komplikasyonlar geriye doniik olarak degerlendirildi.

Tim hastalarda on tani, klinik bulgular ve gecis zonunu
gosteren baryumlu kolon grafisine dayandirildi. Kesin tani,
preoperatif tam kat rektal biyopsi ile dogrulandi. Gegis zonu,
ameliyat sirasinda alinan biyopsilerin frozen incelemesi ile
kesinlestirildi.

Grup 1 hastalarina ameliyat 6ncesi idrar sondasi takildi.
Hastaya litotomi pozisyonu verilerek ipek sitiirler ile anal
ekartasyon yapildi. Dentate cizginin 0,5-1 ¢cm proksimalinden
cepecevre mukozal insizyon yapildi. Mukozaya aski sutiirleri
koyularak proksimale dogru submukozal diseksiyona baslandi.
Peritoneal refleksiyon seviyesinde tam kata gecildi. Tim
hastalarda muskiiler kilif posteriordan kesildi. Aganglionik
seviyeyi belirlemek icin frozen biyopsiler yapildi. Ganglionik
segment belirlendikten sonra koloanal anastomoz uygulandi. On
iki hastada cerrahiye transanal yaklasimla baslanmasina ragmen
laparotomiye ihtiyac duyuldu. Bu hastalar grup 2'ye dahil edildi.
Grup 3 ise dncesinde ostomisi olan, daha sonra pull-through
islemi abdominoperineal yolla stapler yardimiyla yapilan ve en
sonunda kolostomisi kapatilan lic asamali klasik Martin modifiye
Duhamel ameliyati yapilan hastalardan olusuyordu.

Grup 3 disindaki tiim hastalar ameliyat sonrasi ikinci
haftadan itibaren anal dilatasyon programina alindi ve 10-14
giin siire ile giin asir dilatasyon uyguland.
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Ameliyatlarinin Sonuglarinin Karsilastiriimasi

Her U¢ grubun, ortalama ameliyat yasi, ameliyat siireleri,
cikarilan kolon segmentin uzunlugu, ameliyat sirasinda kan
transflizyon ihtiyaci, operasyon sonrasi ilk oral beslenmeye
gecis zamani, ilk defekasyon zamani ve hastanede kalis stireleri
ve postoperatif komplikasyonlari degerlendirildi ve sonuclar
karsilastirildi. HH ile iliskili enterokolit tanisi atesli veya atessiz
patlayici tarzda kot kokulu ishal ve abdominal distansiyonu
iceren klinik sikayetlere dayandirildi. Ek olarak letarji, rektal
kanama veya hemodinamik bozulma enterokolitin daha ciddi
semptomlari arasinda sayildi.

Ortalama 27,6+14,4 ayhk takip silresinde vyapilan
kontrollerde hastalarin operasyon sonrasi gelisen kontinans,
fekal soiling varligi ve kabizlik gibi fonksiyonel sonuglar
degerlendirilip karsilastirildi. Postoperatif komplet kontinans
ve fekal soiling degerlendirilirken son takip doneminde 2,5 yas
lizeri olan ve ostomisi olmayan hastalar dikkate alindi. Siddetli
kabizlik, haftada ikiden daha az spontan bagirsak hareketi veya
elle hissedilen karin fekal kitlesi olarak tanimlandi. Kabizlig
olan tiim hastalarin laksatif ve/veya enema tedavi ihtiyaci vard.
Diizenli bagirsak hareketleri 1-5 kez/giin normal veya yari-
kati kivamli gaita cikisi olan, giindiiz ve gece kilot kirlenmesi
olmayan hastalar komplete kontinans; istemli gaita cikisi olan,
fakat kabizhk icin ilag tedavisi almasina ragmen giin icerisinde
birka¢ kez kilot kirlenmesi olan hastalar fekal soiling olarak
degerlendirildi.

istatistiksel Analiz

Verilerin analizi SPSS 11.5 paket programinda yapildi.
Tanimlayicl istatistikler siirekli degiskenler icin ortalama +
standart sapma, kategorik degiskenler icin % olarak verildi.
Bagimsiz gruplar arasinda hastalik siiresi ortalamalari yoniinden
farkin anlamliligi bagimsiz grup sayisi iki oldugunda Student's t
testi veya Mann-Whitney U testiyle bagimsiz grup sayisinin ikiden
fazla oldugu durumda ise Kruskal-Wallis testiyle degerlendirildi.
Kruskal-Wallis test istatistiginin anlaml gorildigi yerlerde
farka neden olan grubu belirlemek icin Kruskal-Wallis coklu
karsilastirma testi kullanildi. Kategorik karsilastirmalar igin Ki-
Kare veya Fisher'in Kesin testi kullanildi. P<0,05 i¢in sonuglar
istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Bulgular

Gruplarin demografik ozellikleri ve cerrahi sonuclarinin
karsilastiriimasi Tablo 1'de gosterildi. Definitif ameliyat yapilan
toplam 53 hastanin 39'u (%73,6) erkek, 14'G (%26,4) kizd!.
Genel olarak erkek/kiz orani 2,8/1 olarak bulundu. Aganglionozis
seviyesi rektosigmoid kolunun proksimalinde olan hastalarda ise
bu oran 1,4/1'di. Cinsiyet dagilimi yéniinden gruplar arasinda
istatistiksel fark yoktu (p>0,05). ilk tani konulma yasi 30 giiniin
altinda olan hasta sayisi 24 (%45,2), 1 ay-1 yas arasinda olan

hasta sayisi 19 (%35,8), 1 yasindan biiyiik olan hasta sayisi ise
10'du (%19). Tani konulma yasi yoniinden gruplar arasinda
anlamli fark yoktu (p>0,05).

Yenidogan doneminde tani konulan 24 hastada basvuru
sikayetleri; 9%79,2 mekonyum c¢ikarmada gecikme, 79,1
abdominal distansiyon, %70,8 safrali kusma, %20,8 enterokolit,
%4,1 intestinal perforasyondu. Siit cocugu veya daha biiylk
yaslarda tani konulan 29 hastada ise; %79,3 kabizlik, %68,9
abdominal distansiyon, %41,3 safrali kusma, %31 enterokolit,
03,4 intestinal perforasyondu.

Dokuz hastada (%17) 13 ek anomali (%24,5) saptandi. iki
hastada inguinal herni, bir hastada Waardenburg sendromu
(konjenital sagirlik, hipopigmentasyon, yiiz deformitesi), bir
hastada (rolithiazis, iki hastada Down sendromu ile birlikte
konjenital kalp hastaligi, bir hastada mental motor retardasyon
ile birlikte pektus karinatus, bir hastada inmemis testis, bir
hastada da inmemis testis ile birlikte meckel divertikili bulundu.
Bir hastada (%1,8) aile 6ykdisi vardi.

Aganglionozis seviyesi 36 (%68) hastada rektosigmoid
kolonda, 15 (%28,3) hastada rektosigmoid kolon proksimalinde
bulundu. ki hastada ise total TKA saptandi. Grup 2 ve 3 ile
karsilastinldiginda grup 1 de aganglionozis seviyesi anlamli
olarak rektosigmoid kolondaydi (p<0,001) (Tablo 1). HH'de
mortalitenin en Onemli nedeni olan enterokolit, tim vyas
gruplarinda tani konulan hastalarin %26,4'linde ilk basvuru
sikayeti olarak karsimiza ¢ikti. Yenidogan ve daha biyiik hasta
grubu arasinda enterokolit ile basvurma ydniinden anlamh fark
yoktu (p>0,05). Aganglionozis seviyesi rektosigmoid kolonda
olan hastalarin enterokolitle basvurma oranlari 9%13,9 iken,
rektosigmoid kolondan daha proksimalde olan hastalarin
enterokolitle basvurma orani %52,9'du. Aradaki bu fark
istatistiksel olarak anlaml bulundu (p=0,006).

Klinigimizde tek asamali TEPT yontemi Aralik-2003 yilindan
sonra uygulanmaya baslandi. Bu dénemden dnce 23 hastaya tani
konulduktan sonra rutin olarak enterostomi uygulandi. Daha
sonra bu hastalarin 12'sine Martin modifiye Duhamel ameliyati
uygulandi. On birine de dncelikle transanal yaklasimla endorektal
pull-through denendi. Ancak yedi hastaya laparotomi gerekti.
Uc hasta baska merkezlerden kolostomi acilarak klinigimize
sevk edildi. Bu hastalara da Martin modifiye Duhamel ameliyati
yapildi. TEPT yontemi uygulanmaya basladiktan sonra tani
alan 27 hastanin 21 tanesine operasyon dncesinde kolostomi
uygulamasina gerek kalmadi. Bu hastalarin timiine transanal
yoldan baslanip iki tanesine laparotomi gerekti. Alti hastaya
ise cesitli nedenlerle kolostomi uygulandi. Bunlar; bir hastaya
cekum perforasyonu nedeniyle cekostomi, lic hastaya siddetli
enterokolit ve obstriiksiyon nedeniyle transvers loop kolostomi,
bir hastaya total kolonik aganglionozis (TKA) nedeniyle ileostomi,
bir hastaya da ciddi fekalomlari nedeniyle ileri derecede dilate
proksimal kolona sahip oldugu icin transvers loop kolostomi
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uygulandi. Daha sonra bunlarin bir tanesine TEPT, li¢ tanesine
laparotomi yardimli EPT ve iki tanesine de Martin Modifiye
Duhamel ameliyati uygulandi.

Grup 1'de ortalama ameliyat vasi diger gruplarla
karsilastirildiginda anlamli olarak distikti (p<0.001). Grup 1'de
ortalama ameliyat siresi diger gruplarla karsilastirildiginda
anlamli olarak dusiikti (p<0,001). Grup 1'de rezeke edilen
bagirsak uzunlugu diger gruplarla karsilastirildiginda anlamli
olarak daha kisaydi (p<0,001). Grup 2 ile grup 3 arasinda ise
anlamli bir fark bulunmadi (p>0,05). Definitif ameliyat sirasinda
kan transflizyonu ihtiyaci yiizde olarak grup 1'de daha az
olmasina ragmen gruplar arasindaki bu fark istatistiksel olarak
anlamli bulunmadi (p>0,05) (Tablo 1).

Grup 2 ve 3 ile karsilastirildiginda Grup 1'de ameliyattan
sonra daha erken oral beslenmeye baslandi, bagirsak hareketleri
daha erken basladi ve hastanede kalis suresi daha kisaydi
(sirasiyla; p<0,001, p=0.032 ve p<0,001). Takip siiresi yoniinden
gruplar arasinda anlaml bir fark yoktu (p>0,05) (Tablo 1).

Dizeltici ameliyatlar sonrasi gelisen komplikasyonlar Tablo
2'de verildi. Postoperatif enterokolit gelisimi grup 3 de ylizde
olarak daha yiiksek bulunmasina ragmen aralarindaki bu fark
istatistiksel olarak anlamli bulunmadi (p>0,05). Grup 1'deki
hastalarin ikisinde ameliyattan sonra anal dilatasyona yanit veren
anastomoz darhdi gelisti. Bir hastada da rutin anal dilatasyonlar
sonrasi rektal mukozada yirtik gelisti ve primer onarim yapildi.
Hicbir hastada ureter yaralanmasi ve muskiiler kilf apsesi
gorilmedi. Grup 2'deki hastalarin ikisinde brid ileus gelisti ve bu
hastalara bridektomi yapildi. Bir hastada anal dilatasyona yanit
veren anastomoz darligi gelisti. iki hastada medikal tedaviye yanit
veren yara enfeksiyonu gelisti. Bir hastada alt anastomoz kacagi

Tablo 1: Gruplarin ozellikleri ve cerrahi sonuclarinin karsilastiriimasi

Grup 1 (n=24)
Cinsiyet (E/K) 19/5
Aganglionozis seviyesi

Rektosigmoid kolon 23 (%95,8)

Rektosigmoid kolon proksimali 1 (%4,2)
Pull-throug 6ncesi kolostomi varligi 5 (920,8)
Ameliyat yasi (ay) 16,7+28,6

(32 glin-11,5 yil)
170443 (90-240 dk)
Rezeke edilen aganglionik bagirsak uzunlugu (em) 21,7+10,4 (7-40 cm)

Ameliyat siiresi (dakika)
Kan transfiizyonu ihtiyaci 4 (%16,6)
ilk defekasyon siiresi # (giin)

Oral beslenmeye gecis siiresi (giin)
Hastanede kalis siiresi (postoperatif giin)
Takip siiresi (ay)

E: Erkek, K: Kadin

1(1,8+1,1) (1-4 glin)
2 (2,240,8) (1-4 giin)
4,5+2,2 (2-10 giin)
25+12,9 (4-43 ay)

nedeniyle posterior sagittal yaklasimla re-pull-through yapildi.
Bir hastada muskdler kilif absesi gelisti. Apse spontan olarak drene
olup medikal tedaviye cevap verdi. Grup 3 hastalarin li¢iinde brid
ileus gelisti. Bunlarin ikisi medikal tedavi ile diizeldi, bir tanesine
cerrahi olarak bridektomi yapildi. Bir hastaya anastomoz darligi
nedeniyle reanastomoz yapildi. Bir hastada Martin anastomozda
kacak gelisti ve laparotomi yapilip ileostomi acildi. iki hastaya
eviserasyon onarimi yapildi. Definitif ameliyat sirasinda pull-
through edilen kolonun frozen biyopsisi ile ganglionik segment
belirlenmesine karsin rezeke edilen segmentin proksimal ucunun
patoloji raporu aganglionik olarak gelen iki hastaya, tekrar rektal
biyopsi ile dogrulandiktan sonra re-Duhamel yapildi.

Tablo 2: Definitif ameliyatlar sonrasi gelisen komplikasyonlarin
karsilastiriimasi

Grup 1 Grup 2 Grup 3 p

(n=24) (n=12) (n=17)
Enterokolit 2 (%8,3) 1(%83) 4(%235) >0,05
Brid ileus - 2 (9%16,6) 3 (%17,6) >0,05
Anastomoz darhg 2 (9%8,3) 1(%8,3) 1 (%5,8) >0,05

1 (%4,1) - - >0,05
2 (%16,6) 3 (%17,6) >0,05

Rektal mukozal yirtik

Yara enfeksiyonufyara -
ayrilmasi

Alt anastomoz kagagr - 1(%8,3) - >0,05
Martin - - 1(%5,8) >0,05
anastomozunda kacak

Muskiiler kilif apsesi - 1(%8,3) - >0,05

2 (%11,7) >0,05
2 (%11,7)  >0,05

Eviserasyon - -

Aganglionik pull- - -
through

Grup 2 (n=12) Grup 3 (n=17) p

10/2 10/7 >0.05

4 (9%33,3) 9 (%52,9) <0,001*
8 (%66,7) 8 (%47,1)

10 (%083,3) 17 (9%100) <0,001*
46,5+47,9 31,6+£23,3 <0,001*
(23 giin-12,5 yil) (11ay-9 yil)

275+47,5 (180-360 dk) 328,2+72,3 (180-420 dk)  <0,001*
36+11,3 (20-55 cm) 39,6+8,1 (30-55 cm) <0,001*

4 (%033,3) 8 (%047) >0.05

3 (3,0+1,5) (1-5 giin) 4 (3,8+1,7) (2-6 giin) 0,032*
4 (4+1,9) (2-8 giin) 6 (6+2,9) (1-11 giin) <0,001*
11,2+4,2 (6-17 giin) 12,8+9,4 (7-38 giin) <0,001*
23,8+12,9 (2-41 ay) 34416 (2-58 ay) >0.05

#Bu degerlendirmeye postoperatif ddnemde ostomisi oldugu igin grup 1'den bes, grup 2'den yedi, grup 3'ten 12 hasta dahil edilmemistir.
*Grup 1, grup 2 ve 3 ile karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli fark var, grup 2 ve grup 3 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark izlenmedi
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Her lic grubun definitif ameliyat sonrasi fonksiyonel sonuclari
Tablo 3' de verildi. Postoperatif komplet anorektal kontinans ve
fekal soiling degerlendirilirken son takip déneminde 2,5 yas
tzeri olan ve kolostomisi olmayan hastalar dikkate alindi. Bu
kriterlere gdre kontinans yéniinden gruplar arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark bulunmadi (p>0,05). Bununla birlikte grup
1'de U¢ hastada, grup 2'de lic hastada, grup 3'te ki teknik
sonrasi li¢ hastada ozellikle geceleri ara ara olan fekal soiling
gozlendi. Ancak gruplar arasindaki fark istatistiksel olarak
anlamh bulunmadi (p>0,05). Grup 1'de bir hastada, grup 2'de
bir hastada ve grup 3'teki iki hastada laksatiflere cevap veren
tekrarlayan kabizlik gelisti. Gruplar arasindaki fark anlamli
bulunmadi (p>0,05). Sadece bir hasta diizeltici ameliyattan 3 yil
sonra baska bir nedenden dolayi kaybedildi.

Tablo 3: Definitif ameliyat sonrasi fonksiyonel sonuclar*

Grup 1 Grup2 Grup3 p

Komplet kontinans 15/16 8/9 12/15 >0,05
(%93,7) (%88,8)  (0080)

Kabizlik 123 1/9 2/15 >0,05
(9%4,3) (%11,1)  (%13,3)

Fekal soiling 3/16 3/9 3/15 >0,05
(%18,75) (%33,3) (%20)

Giinliik gaita sikhig 2-3 2-3 2-3 >0,05

(ortalama)

*Postoperatif komplet anorektal kontinans ve soiling degerlendirilirken son takip
doneminde 2,5 yas lzeri olan ve kolostomisi olmayan hastalar dikkate alindi

HH'de tani konulma yasinin giderek kiiclilmesi, tek evreli
diizeltici ameliyatlarin devreye girmesi ve bu ameliyatlarin
0-4 aylik donemde yapilabiliyor olmasi son yirmi yildaki temel
gelismelerdir. Bu gelismeler isiginda ilk asamada kolostomi
acilmasi, daha sonra abdominal ve perineal yaklasimli diizeltici
ameliyatlardan birinin yapilmasi ve sonrasinda kolostomi
kapatiimasi olarak bilinen standart cerrahi tedavi, acik veya
laparoskopi yardimli tek evreli diizeltici ameliyatlara ilerlemis ve
son dénemde de cogu olguda yenidogan déneminde primer TEPT
prosediirli uygulanmaya baslanmistir (11-13). TEPT tekniginin
avantajlari, yenidogan doéneminde kolay uygulanabilmesi,
laparotomi sonrasi gelisebilen intra abdominal adezyon olusumu
veya kontaminasyon riskini en aza indirmesi, pelvik yapilara
zarar verme riskinin az olmasi, ameliyat siiresinin ve hastanede
kalis stiresinin daha kisa olmasi ve mikemmel kozmetik sonug
vermesi olarak sayilabilir (8,14). Bu teknikle ilgili bircok klinikte
cok basarili erken sonuclar elde edilmis, ancak fekal kontinans
ve diskilama sikligi gibi uzun dénem sonuclari belirleyecek olan
ileri calismalara hala ihtiyac vardir.

HH'nin yaklasik %70'i (%58-83) rektosigmoid tutulum
gostermektedir (15). Bizim calismamizda da literatiir ile uyumlu

olarak %68 (n=36) oraninda rektosigmoid bdlgede, %28,3
(n=15) oraninda rektosigmoid proksimalinde, %3,7 (n=2)
oraninda ise total TKA saptandi. TEPT tekniginin en &nemli
kisitlamalarindan birinin aganglionik segmentin sigmoid kolon
proksimaline uzanmasi oldugu belirtilmistir. Bu nedenle TEPT
tekniginin, ameliyat oncesi baryumlu kolon grafisi ile gecis
zonu tespit edilen ve rektosigmoid tutulumu olan hastalar icin
ideal bir secim oldugu raporlanmistir. Aganglionik segmentin
rektosigmoid kolondan daha proksimale uzanan hastalarda
laparotomi veya laparoskopi ile kolon mobilizasyonu gerektigi
belirtilmistir (6,16,17). Bizim serimizde de aganglionozis seviyesi
rektosigmoid proksimalinde olan hastalarda laparotomi ihtiyaci
anlaml olarak artmistir. Bu amacla, merkezimizde daha dnce
Duhamel diizeltici ameliyati uygulanan rektosigmoid tutulumlu
HH'ye artik ilk tercigimiz tek asamali TEPT teknigi olmaktadir.
Fakat ameliyat Oncesinde gecis zonu net gosterilemeyen veya
total TKA diistiniilen hastalarda hala tercihimiz Martin modifiye
Duhamel teknigidir. Buna karsilik bir seride uzun segment
veya belirgin olmayan gecis zonun TEPT yontemi icin mutlak
kontrendikasyon olusturmadigi, transanal yaklasimla baslanip
eger histolojik olarak gegis zonu tespit edilemezse laparotomiye
dondlebilecegi  belirtilmistir. Total TKA olgularinin  bile
transanal mukozektomiyi tamamladiktan sonra laparotomiye
gecilip endorektal pull-through yapilabilecedi raporlanmistir.
Laparotomiye dontisiin TEPT tekniginin bir basarisizhgr olarak
algilanmamasi gerektigi vurgulanmistir (18).

Klinigimizde 36 hastaya oOncelikle transanal yaklasimla
endorektal pull-through denendi. Ancak 12 hastaya (%33,3)
laparotomiyapilmasigerekti.Bu hastalarin 10'undadaha6nceden
uygulanmis kolostomi vardi, ayrica sekizinde aganglionozis
seviyesi rektosigmoid proksimaline uzaniyordu. TEPT uygulanan
149 hastanin degerlendirildigi cok merkezli bir ¢calismada ise 13
hastaya (%8,7) laparotomi gerektigi raporlanmistir. Sebep olarak
dokuz hastada aganglionik segmentin sigmoid kolon ilerisine
uzanmasi, iki hastada mezenterik damarlarda yirtiima, iki hastada
ise submukozal plana ulasmadaki zorluk olarak gosterilmistir. Bu
seride oncesinde kolostomisi olan veya iyi tanimlanmamis gecis
zonu olan hastalarin degerlendirilmeye alinmadigr belirtilmistir
(18). Bizim serimizde laparotomiye gecis oraninin yiiksek
olmasini uzun segment tutulumu yaninda hastalarda daha 6nce
uygulanmis olan kolostomi varligina baglamaktayiz. Kolostomisi
olan hastalarda transanal vyolla kolonun serbestlestirilmesi
mimkiin olmayip laparotomi ihtiyacinin arttigi istatistiksel
olarak da gosterilmistir. Bunun 6nceden gecirilmis ameliyata
bagh adezyonlarla ilgili olabilecegini dustinmekteyiz. Ayrica
bizim deneyimimiz de TEPT teknigi uygulanan hastalarin tam kat
rektal biyopsi alaninda mukozal diseksiyonun daha zor oldugu,
ancak ameliyatin seyrini degistirmedigi ve bebeklik donemindeki
hastalarda mukozal diseksiyonun daha kolay oldugu gozlendi.
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TEPT proseduriiniin dnemliavantajlarindan biri klasik diizeltici
ameliyatlara gére operasyon siiresinin daha kisa olmasidir (19).
Bunun nedeni, TEPT tekniginin kolektomiyi gerceklestirmek icin
laparotomiyi acma ve kapama zamanini ortadan kaldirmasidir
(20). Buna karsilik, Duhamel ve benzer prosediirler, 6zellikle
bliyik cocuklarda uzun sireli laparotomiler gerektirir. Bizim
calismamizda da benzer olarak TEPT uygulananlarda frozen
bekleme siresi dahil ameliyat suresi, diger gruplara gore
anlamh olarak kisaydi. Bu ¢alismada TEPT uygulanan hastalarda
gosterilen diger etkileyici sonuclar, ameliyat sonrasi bagirsak
hareketlerinin daha erken baslamasi, daha erken beslenmeye
gecilmesi ve diger tekniklere kiyasla daha kisa siire hastanede
kalmasina izin vermesidir.

HH'ye bagl distal intestinal obstriksiyonun basarili bir sekilde
giderilip giderilmediginin en glivenilir gostergesi postoperatif
enterokolittir. Enterokolit, HH olan bebeklerin %50'si kadarinda
goriliir ve genellikle bagirsak tikanmasi ve rezidiel aganglionik
bagirsaktan kaynaklanir (21). Son dénemlerde Duhamel ve TEPT
tekniklerinin sonuclarini karsilastiran bir meta-analize gore genel
olarak enterokolit insidansinin dusiik oldugu, fakat Duhamel
prosediirii ile karsilastirildiginda TEPT sonrasi enterokolit
insidansinin daha yiiksek oldugu bildirilmistir (10). Bu bulgular
sonucu vyazarlar ozellikle TEPT cerrahi yaklasimi uygulanan
hastalarin en az iki yil enterokolit yonlnden takip edilmesi
gerektigini savunmuslardir (10). Literatlirde diizeltici ameliyatlar
sonrasl enterokolit gelisimi ile ilgili cok farkli oranlar bildirilmistir
(22-24). Bu farkliliklar enterokolit tanisinin subjektif oldugu ve
tani koyma kriterlerinin degiskenlik gostermesi ile aciklanabilir.
TEPT sonrasi postoperatif enterokolit oraninin diistik olmasini,
kisa seromuskiiler kilif birakilmasi, asagi seviyede koloanal
anastomoz ve anal dilatasyonla iliskilendiren ¢alismalar vardir
(18). Ancak TEPT tekniginde birakilan seromuskiiler kilifin ideal
uzunlugu ile ilgili hala tartismalar devam etmektedir (1). Rintala
(11) calismasinda, dentat hattin 3-4 mm proksimalinden basladig
mukozal diseksiyonu 3-4 c¢m sonra sonlandirmistir. Bu teknikle
55 cm'ye ulasan bagirsak rezeksiyonu yapabildigini, postoperatif
enterokolit oraninin da %4 oldugunu bildirmistir. Rintala (11)
tarafindan kisa muskiiler kilif birakilmasi onerilmekte bdylece
aganglionik kilifla iliskili obstriiktif problemlerin azalacagi
vurgulanmaktadir. Ancak bu teknikte pelvik organ (lretra,
vajen gibi) ve sinir hasari yoniinden daha dikkatli olunmasi
gerektigi hatirlatiimaktadir. Elhalaby ve ark. (18) ise transanal
mukozektomiyi daha uzun devam ettirmeyi tercih etmislerdir.
Boylece rektumun intraabdominal parcasina erisildigine
emin olduklarini bildirmislerdir. Bu sayede ureter veya vas
deferens hasarinin da dnlenebilecegini vurgulamislardir. Ayrica
mukozektomiyi daha proksimale devam ettirmenin bir kere
dogru plan saglandiginda hem hizli hem de kolay oldugunu
belirtmislerdir. Bu serideki postoperatif enterokolit orani %17,8
olarak verilmistir (18). Bizim calismamizda ise postoperatif
enterokolit gelisimi Duhamel uygulananlarda ylzde olarak
daha yuksek bulunmasina ragmen gruplar arasindaki bu fark
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istatistiksel olarak anlamli bulunmadi. TEPT ameliyati sirasinda
rektal kilifin posteriordan kesilmesinin ameliyat sonrasi kabizlik
ve enterokolit gelisimini azalttigini dlislinmekteyiz.

Normal bagirsak fonksiyonu HH'de cerrahi sonrasi en énemli
hedeftir. Duhamel veya TEPT prosediirlerinden sonra uzun
donem fonksiyonel sonuclar hakkinda sinirli veri bulunmaktadir
(1). Bu konuda TEPT yaklasimi icin 6nemli elestirilerden bir tanesi
mukozektomi sirasinda anal sfinkterlerin belirgin gerilmesidir ki
bunun da ozellikle blyiik cocuklarda postoperatif kontinans
durumuna etkisi oldugu dusliniilmektedir. Bu cocuklarda
belirgin kolon dilatasyonu ve hipertrofisi vardir. Bir ¢alismada,
muhtemelen bu gerinme etkisinden dolayi ¢ok sayida cocukta
gecici soiling ve bagirsak hareketlerinde yavaslama gozlenmistir.
Bununla birlikte bunun gegici bir etki oldugu ve olgularin
cogunda 2 hafta ile 3 ay arasinda bagirsak hareketlerinin
normale dondigu raporlanmistir (18). Bu nedenle aileler
bu durum hakkinda dnceden bilgilendirilmeli ve muhtemel
anksiyeteler azaltilmahdir. Benzer olarak Van Leeuwen ve
ark. (22) TEPT uygulanan bir grup ile klasik endorektal pull-
through uygulanan bir grubu manometrik bulgular ve diskilama
sikhgr acisindan degerlendirmis ve aralarinda fark olmadigini
gostermistir. Ayrica rektoanal anastomozun dentat hatta veya
distalinde yapilmasinin, anorektal kontinansta kismen etkili
olan hassas sinir sonlanmalarina hasar verebilecegi gorusi
belirtilmis, anastomozun daha proksimalde yapildigi hastalarda
gecici soiling sorununun daha az oldugu kaydedilmistir. Bu
nedenle mukozektominin en azindan dentat hattin 1 cm
proksimalinden baslamasi énerilmistir (18). Bizim calismamizda
definitif cerrahiden sonra gecen ortalama takip suiresi 28 ayd!.
Gruplar arasinda kabizlik, fekal soiling ve inkontinans acisindan
istatistiksel fark izlenmedi. TEPT uygulanan hastalarda yiizde
olarak daha vyiiksek kontinans saglansa da gruplar arasinda
anlamli fark izlenmedi.

Calismanin Kisitiliklar

Her ne kadar serimizdeki hasta sayisinin az olmasi, takip
stiresinin kisa olmasi ve fonksiyonel sonuclarin degerlendirilmesi
icin literatiirde HH'ye 0zgu standardize edilmis skorlama
sistemlerinin olmamasi gibi kisitlamalara ragmen TEPT teknigi
sonrasi uzun dénem fonksiyonel problemlerin klasik diizeltici
yontemlerden daha fazla olmayacagina inanmaktayiz.

Sonug olarak, uzun donem fonksiyonel sonuclar dikkate
alindiginda her iki yéntemin birbirine tstlnliglni kanitlayacak
veri yetersizdir. Ancak, bu calisma kisa ameliyat siresi, erken
beslenmeye gecis, bagirsak fonksiyonlarinin erken baslamasi,
kisa hastanede kalis suresi, skar dokusunun olmamasi, daha
iyi kozmetik sonuc, distik maliyet ve azalmis komplikasyonlar
gibi daha 6nce yayinlanmis TEPT avantajlarini dogrulamaktadir.
Ozellikle erken ddnemde tani konmus, enterokolit dykiisii
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olmayan, heniiz bagirsak dilatasyonu gelismemis, rektosigmoid
tutulumlu HH'de TEPT ameliyati 6ncelikli olarak tercih edilebilir.
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