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Yenidogan Hirschsprung hastaliginda preoperatif donem
semptomatik olma siiresinin tedavi sonuclari tizerine etkisi
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Amag: Hirschsprung hastaliginin yenidoganlardaki preoperatif donemde semptomatik olma
sliresinin tedavi sonuglari tizerine olan etkisinin arastirilmasidir. Yontem: Calismaya Ocak 2014-
Ocak 2024 tarihleri arasinda Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim
tinitesinde Hirschsprung hastaligl nedeni ile tedavi edilen ve kolostomi agilan 15 hasta dahil
edildi. Hastalarin preoperatif klinik durumlari, kolostomi a¢ilma yaslar1 (= preoperatif déonem
izlem siiresi), kisa ve uzun segment Hirschsprung hastalifi olma durumlari, postoperatif
komplikasyonlari kaydedildi. Hastalarin kolostomi agilma yaslari, preoperatif klinik 6zelliklerine
ve postoperatif komplikasyon durumlarina gore analiz edildi. Bulgular: Ortalama kolostomi
acilma yas1 preoperatif donemde intestinal pasaj sorunu (n=6), ileus (n=8) veya intestinal
perforasyon (n=1) deneyimleyen hastalarda istatistiksel farkliik gostermedi (p=0.597).
Postoperatif komplikasyon gelisen hastalarin (n=6) ortalama kolostomi a¢ilma yasi, postoperatif
komplikasyon gelismeyen hastalara (n=9) gore daha biiyiik saptand1 (88.8+8.3 giine karsilik
28.149.1 giin, p<0.001). Sonug: Yenidogan Hirschsprung hastaliginda nonspesifik bulgular ayirici
tan1 konusunda giicliikler olusturmakta ve bu durum tani ve tedavi siireglerini uzatip beraberinde
morbiditeyi arttirmaktadir. Bu nedenle yenidoganlarda intestinal pasaj sorunlarinin yonetiminde
slire¢ zamanlamasi ile postoperatif komplikasyonlar arasindaki olasi iliskinin dikkate alinmahdir.
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Yenidogan hirschsprung hastaligi semptom siiresinin tedavi sonuglarti ile iliskisi

The effect of preoperative follow-up duration on treatment outcomes
in neonates with Hirschsprung's disease

Abstract

Aim: To investigate the effect of the duration of symptomatic period in the preoperative phase of
Hirschsprung's disease on treatment outcomes in newborns. Methods: A retrospective study was
conducted on 15 neonates diagnosed with Hirschsprung's disease and who underwent colostomy
at Mersin University Faculty of Medicine Hospital between January 2014 and January 2024.
Patient data including preoperative clinical status, age at colostomy (serving as a proxy for
preoperative symptom duration), presence of short-segment or long-segment disease, and
postoperative complications were collected. The primary objective was to investigate the
correlation between age at colostomy and preoperative clinical features, as well as postoperative
outcomes. Results: There was no statistically significant difference in the mean age at colostomy
among patients presenting with preoperative intestinal passage problems (n=6), ileus (n=8), or
perforation (n=1) (p=0.597). However, patients who developed postoperative complications
(n=6) had a significantly higher mean age at colostomy compared to those without complications
(n=9) (88.84+8.3 days vs. 28.1+9.1 days, p<0.001). Conclusion: The nonspecific nature of
presenting symptoms in neonates with Hirschsprung's disease poses challenges in differential
diagnosis, often leading to delays in diagnosis and treatment, thereby increasing morbidity.
Consequently, the possible relationship between the onset of intestinal passage problems and the
development of postoperative complications should be taken into consideration in the
management of intestinal passage problems in newborns.
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Giris

Hirschsprung hastalig (HH);
intrauterin  5-12. gestasyonel haftalar
arasinda noral-krest hiicrelerinin
kraniokaudal go¢iiniin duraksamasi sonucu
intestinal sistemin myenterik ve submukozal
pleksuslarinda ganglion hiicrelerinin
olmamasina bagl gelisen konjenital barsak
motilite bozuklugudur ve bu durum
intestinal ~ obstruksiyon  tablosu ile
seyredebilir.t Aganglionik segment
genellikle antisten baslayip daha proksimale
kadar uzanabilir. Aganglionik segmentin
rektosigmoid kolonda sinirli olmasi1 kisa
segment, splenik fleksura veya transvers
kolona kadar uzanimi uzun segment,
terminal ileuma kadar uzanimi da total
kolonik  Hirschsprung hastaligt olarak
adlandiriir2 Bu durum hastaligin klinik
gidisat1 lizerinde belirleyici rol oynar.

Hastalarin yaklasik %10’u
mekonyum  c¢ikisinin  olmamasi  veya
gecikmesi, batin distansiyonu, beslenememe
gibi klinik tablolar ile yenidogan déoneminde
tani alabilir.3 Bu hasta grubunda, agir seyir
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gosteren enterokolit, dehidratasyon, sepsis
durumu mortalite ve morbiditeyi 6nemli
Olciide  belirlemektedir.3 Bu  durum
Hirschsprung hastaliginda ozellikle
yenidogan hasta grubu icin cerrahi mtdahale
zamanlamasinin  ciddi bir prognostik
gosterge  oldugunu  diisiindiirmektedir.
Hirschsprung hastaligl bazen semptomlarin
ve  Kklinik  bulgularin  ¢ok  belirgin
olmamasindan dolay1 ge¢ c¢ocukluk ve
eriskinlik donemlerinde de tani
alabilmektedir. Tanida gecikilmesi
durumunda hastalarin %5-44 kadar1 koti
kokulu diyare, ates, kusma, batin
distansiyonu ile karakterize olan enterokolit
tablosu ile ilk klinik belirtiyi verebilir ve hizli
bir sekilde miidahale edilmezse sepsis ve
hipovolemik sok ile mortal seyredebilir.4-6
Tanida zamanlamanin Onemini gosterir
sekilde, Menezes ve Ark. Hirschsprung
hastaligina bagh enterekolitin daha ¢ok
tanisi gecikmis hastalarda gorildigi ve bu
gecikmenin tedavi sonuglarini olumsuz
etkiledigini raporlamistir.27.8
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Bu bulgular hastalarin cerrahi
miidahale gecirdikleri yaslarin tedavi
stirecleri  lizerinde  etkili  oldugunu
diistindiirmektedir. Ayrica literattir
incelendiginde, yenidogan Hirschsprung
hastaligt  preoperatif tedavi siirecinin
uzunlugunun, preoperatif klinik durum ve
tedavi sonuglar1 flzerine olan etkisinin
degerlendirildigi bir calisma
bulunmamaktadir. Bu calismada, yenidogan
déneminde semptomatik olan Hirschsprung
hastalarinin kolostomi ac¢ilma yaslarinin
(=preoperatif donem izlem siiresinin)
preoperatif  klinik ozelliklerine ve
postoperatif komplikasyon durumlarina
gore karsilastirilmasi amaclandi.

Gerec¢ ve Yontem

Bu analitik kesitsel ¢alismaya Ocak
2014-Ocak 2024 tarihleri arasinda Mersin
Universitesi Tip  Fakiiltesi Hastanesi
Yenidogan Yogun Bakim iinitesinde yatan,
Hirschsprung hastalifi nedeni ile tedavi
edilen ve kolostomi acilan hastalar dahil
edildi. Hirschsprung hastaligi tanis1 alip
cesitli nedenlerle takipten ¢ikmis olan,
multipl konjenital anomalileri, dogumsal
intestinal malformasyonu, sepsise bagh
multipl organ yetmezligi olan; dosyada
kayitlarinda verileri eksik olan hastalar
calismadan dislandi. Mersin Universitesi
Klinik Arastirmalar Etik Kurulundan onay
alind1 (MEU 2024/623).

Calismaya dahil edilen hastalarin
tamaminda laparotomide seri frozen
biyopsiler ile  seviyeleme  yapilarak
kolostomi ac¢ilmis, Hirschsprung hastalig ile
ilgili definitif ameliyatlar1 elektif olarak
yapilmis idi.8 Hastalarin dogum haftalari,
dogum kilolar;, eslik eden konjenital
anomalileri, kolostomi ac¢ilma—yaslari,
cinsiyetleri, preoperatif doénemde klinik
ozellikleri, kolostomi acilma sirasinda
yapilan seviyeleme biyopsilerinde uzun ya
da kisa segment olma durumlar1 (rekto-
sigmoid kolonda sinirli aganglionozis, rekto-
sigmoid  kolon proksimaline uzanan
aganlionozis), rektal biyopsi yapilma
durumlari, postoperatif komplikasyonlari
dosya kayitlarindan geriye doniik olarak
kaydedildi.
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Hastalarin kolostomi acilma yaslar
(=preoperatif = donem izlem  siiresi),
preoperatif klinik 6zellige gore belirlenen
intestinal pasaj sorunu, ileus ve intestinal
perforasyon gruplar1 arasinda ANOVA ile,
postoperatif komplikasyon gelisen ve
gelismeyen gruplar arasinda independetnt
T-test ile karsilastirildi. Kisa ve uzun
segment Hirschsprung hastaligt gruplari,
preoperatif Kklinik 06zellik ve postoperatif
komplikasyon siklig1 acisindan Ki-kare testi
ile  Kkarsilastirildi.  p<0.05 istatistiksel
anlamlilik diizeyi kabul edildi.

Bulgular

Calismaya 15 hasta dahil edildi.
Hastalarin dokuzu kiz, altis1 erkek idi. Dogum
haftalar1 38.26+2.12 hafta, dogum kilolar1
3220£560 gram idi  (ortalamazSS).
Hastalarin 3’linde santral sinir sistemi
anomalisi ve 4'linde kardiyak anomali
oldugu tespit edilirken 8 hastada eslik eden
konjenital anomali tespit edilmedi.
Preoperatif klinik 6zellikler incelendiginde, 6
hastada sadece intestinal pasaj sorunlari, 8
hastada ileus , 1 hastada intestinal
perforasyon mevcuttu. Hastalarin 5’inde
kolostomi a¢ilmadan o6nce rektal biyopsi
yapilmisti. Hastalarin 13’tinde kisa segment,
2’'sinde ise uzun segment Hirschsprung
hastalig mevcuttu. Postoperatif
komplikasyonlar 2 hastada sepsis, 3 hastada
enterokolit, 1 hastada stoma prolapsusu idi.
Hastalarin kolostomi acildigindaki
ortalama*SS yas1 52.4+31.9 giin idi.
Ortalama kolostomi acilma yas1 preoperatif
donemde intestinal pasaj sorunu, ileus ve
intestinal perforasyon deneyimleyen gruplar
arasinda istatistiksel farklilik gostermedi
(p=0.597).  Postoperatif = komplikasyon
gelisen hastalarin (n=6) ortalama kolostomi
acilma yasi, postoperatif komplikasyon
gelismeyen hastalara (n=9) gore daha biiyiik
saptand1 (88.848.3 giine karsilik 28.1+9.1
giin, (p<0.001) (Tablo 1).

Uzun segment Hirschsprung ve kisa
segment Hirschsprung hastaligi gruplari
arasinda preopreratif Kklinik o6zelliklerin
dagilmi  ve  komplikasyon  sikliklari
istatistiksel farklilik géstermedi (sirasiyla p=
0.074 ve p=0.439) (Tablo 2 ve Tablo 3).
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Tablo 1. Preoperatif klinik durum ve postoperatif komplikasyon gruplari arasinda kolostomi
acilma yasinin karsilastirilmasi

Kolostomi A¢ilma Yasi

n Ortalama SS p
Preoperatif Pasaj Sorunu 6 53.33 27.47 0.597
Klinik Durum Intestinal Perforasyon 1 84
ileus 8 47.75 31.92
Postoperatif Var 6 88.83 8.30 <0.001
Kompikasyon Yok 9 28.11 9.06

Tablo 2. Kisa ve uzun segment Hirschsprung hastaligl gruplar1 arasinda preoperatif klinik
durumlarin dagilimlari

Preoperatif Klinik Durum

Hirschorune Hastalig; P25 sorunlari intestinal ileus p
prung g (n) Perforasyon (n) (n)

Kisa Segment 6 7

Uzun Segment 1 1 0.074

Toplam 6

Tablo 3. Kisa ve uzun segment Hirschsprung hastalign gruplari arasinda postoperatif
komplikasyonlarin dagilimlari

Hirschsprung Hastaligi

Kisa Segment Uzun Segment p
(n) (n)
Sepsis 2 0
Postoperatif Pnomoni 1 0
Komplikasyon Stoma Prolapsus 0 1 0.439
Enterokolit 2 0
Yok 8 1
Total 13 2
Tartisma
Hirschsprung hastaliginin barsak  segmentinin neden  oldugu
yenidogandaki Kklasik bulgulari; safrah fonksiyonel barsak obstriiksiyonu nedeni ile
kusma, beslenme intoleransy, batin gelismektedir.?10  Calismada yer alan
distansiyonu ve mekonyum ¢ikisinda hastalarda preoperatif dénemde
gecikme gibi pasaj sorunlaridir.® Literatiirde semptomlarin ortaya cikis zamanlamasi ile
ortaya cikis zamani ile ilgili bir fikir birligi ilgili standardize edilebilecek veri elde
olmayan bu bulgular altta yatan aganglionik edilemedi.
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Bunun yerine preoperatif tedavi
sire¢ uzunlugunun gostergesi olarak
kolostomi a¢ilma yaslar1 degerlendirmeye
alindi. Fonksiyonel barsak obstriiksiyonu
bulgular1 kontrol edilemediginde ileus
tablosu olusmakta, enterokolit, sepsis ve
intestinal perforasyon ile morbidite ve
mortalite oranlar1 ylikselmektedir.1! Erken
donemde intestinal dekompresyon rektal
irrigasyon yapilmasi ile saglanabilmekte ve
definitif ameliyatin yapilabilmesi icin gerekli
olan slireyi kazandirabilmektedir.11
Calismada bu bulguyu destekler sekilde
yenidogan doneminde semptomatik hale
gelen tim hastalarda rektal irrigasyon
uygulanmis ve dekompresyon icin stoma
acllma yaslar1 52.4 giin olarak tespit
edilmistir. Bu siire uzunlugu kolostomisiz tek
seans definitif ameliyat yapilabilme ihtimali
g0z oniinde bulundurularak tedavi ve takip
slirecindeki hastanin kolostomi acgilmasi
gerekliliginin ortaya ¢ikma siirecinden
kaynaklanmaktadir.

Yenidogan Hirschsprung
hastalarindaki tedavide, klasik ve yaygin
olan yaklasim ilk basta dekompresyonu
saglayacak kolostomi a¢ilmasi, 6-9 ay sonra
definitif cerrahinin yapilmasi ve daha sonra
stomanin kapatilmasi seklinde Ug¢ seansh
tedavi planidir.1213 Literatiirde uygun olan
hastalarda infant doneminde kolostomisiz
tek seansta yapilan minimal invazif definitif
cerrahi prosediirler yayginlasmaktadir.1415
Tedavi  siirecinde intestinal  pasajin
saglanmasina yonelik rektal irrigasyon
uygulamalar: yapilabilmektedir.!> Ancak her
hastada rektal irrigasyona istenilen yanit
alinamamaktadir.’2  Enterokolit ve ileus
tablosunun rektal irrigasyon ve konservatif
tedavi ile diizelmemesi, hastanin genel
durumunda kétiilesme olmasi durumunda
ve intestinal perforasyon gelismesi halinde,
intestinal dekompresyon saglanmasi
amaciyla acil kolostomi acilmasi
gerekebilmektedir.’s Calismaya dahil edilen
hastalarin intestinal perforasyon goértlen bir
hastaya acil, ileus tablosundaki sekiz hastaya
elektif acil, direngli pasaj problemleri olan 6
hastaya da elektif kosullarda stoma
acilmstir.

Yenidoganda intestinal ganglion
hiicrelerinin maturasyonunun
tamamlanmadigt ve bunun patolojik
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degerlendirme siirecinde zorluklara ve
yanlis negatif sonuglara yol acabildigi
bildirilmektedir.l6 Bu neden ile ¢calismadaki
hastalarda ilk 28 giinli tamamladiktan sonra
bulgu veren bes hastada rektal biyopsi
uygulamasi yapilmistir. Diger hastalarda ise
Hirschsprung hastaliginin tanisi amaci ile
yenidogan doneminde rektal biyopsi
yapilmasi tercih edilmeyip hastanin klinik
durumuna goére dekompresyon ostomisi
yapild1 ve bu asamada intraoperatif frozen
biyopsiler ile tanm1 konuldu. Rektal
irrigasyonlara cevap veren ancak intestinal
pasaj problemleri yenidogan dénemi disinda
da devam eden 5 hastaya rektal biyopsi
yapilmis, patoloji sonucu ganglion negatif
gelmesi lzerine definitif ameliyati daha
sonrasina planlanarak elektif kolostomi
acilmas1 islemi uygulandi. Bu durum
Hirschsprung hastaliginin ozellikle
yenidogan doéneminde multidisipliner bir
yonetim anlayisi gerektirdigini
gostermektedir.

Ge¢ donem tani almis c¢ocuklarda
dilate proksimal kolon varhigi rektal
irrigasyonlara yeterli yanit alinmamasina,
tekrarlayan enterokolit ataklarina ve
barsaklarda cap farkindan dolay1 definitif
cerrahide teknik problem yasanmasina
neden olmaktadir.’? Bu hastalarda %25
oraninda definitif ameliyatindan sonra
tekrar kolostomi acilmasi veya anastomoz
kacagina bagli cerrahi yapilmasina neden
olabilmektedir.'8 Bu sonuglar Hirschsprung
hastaliginda zamanlamanin tedavi sonuglari
tizerindeki 6nemini géstermektedir. Ancak
calismada  kolostomi ag¢ilma  yasinin
preoperatif klinik durumlardaki dagiliminda
anlamh  bir farklilik tespit edilmedi
(p=0.597). Bu durum tedavi zamanlamasi

konusunun, preoperatif bulgulardan
bagimsiz olarak tedavi sonuglar lizerinde
etkili bir faktor oldugunu
diistindiirmektedir.

Calismada laparotomi esnasinda
aganglionik segmentin saptanmasina
yonelik yapilan seviyeleme biyopsilerinde
13 hastada (%86.7) rektosigmoid bolgede
simirli (kisa segment), 2 hastada (%13.3)
splenik  fleksura proximaline uzanan
aganglionik kolon segmenti (uzun segment)
oldugu saptandi.
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Uzun segment Hirschprung
hastalarinda uzun dénem morbidite %2-14
gibi genis bir aralikta bildirilmektedir.1?
Ayrica  total  kolonik  aganglionozis
durumunun yenidogan déneminde yiiksek
mortalite  oranlarima  sahip  oldugu
bildirilmektedir.2 Calismada kisa ve uzun
segment Hirschsprung hastaligl ile stoma
acllma zamani ve cerrahi yapilma siiresini
belirleyen preoperatif klinik durumlar
arasinda istatistiksel olarak anlaml bir iliski
tespit edilmedi.

Calismanin  smirhiliklarn ile ilgili
olarak; calismanin geriye yonelik dosya
taramas1 yontemi ile yapilmasi hastalarin
glncel klinik durumlarn ile ilgili verilerinin
degerlendirilememesine yol agcmistir. Ayrica
calismada tedavi zamanlamasini belirleyen
semptom ve bulgularin baslama zaman ile
ilgili standardize verilerin olmayisi1 bulgulari
yorumlamay1 giiclestirmektedir. Ek olarak
calisma sonuglarini degerlendirirken olgu
sayisindaki  azligin  dikkate alinmasi
gerekmektedir.

Calismada c¢ogunlukla nonspesifik
bulgular1 olan yenidogan Hirschsprung
hastaliginda tani, ayirici tani konusunda
glcliklerin belirledigi tedavi siireclerindeki
uzamanin beraberinde postoperatif
komplikasyonlar1 arttirdig: tespit edildi. Bu
neden ile intestinal pasaj sorunlari olan tiim

bebeklerde, tedavi zamanlamasinin
postoperatif komplikasyonlari ve
morbiditeyi belirleyebilecegi dikkate

alinarak dinamik bir tedavi siire¢ yonetimi
gerektigi disiintilmektedir.

Yazar Kkatkisi: iK, AO: Tasarim, Planlama,

[zinlerin  Alinmasi, Verilerin  Analizi,
Makalenin Yazilmasi; EC: Verilerin
Toplanmasi; Ci, HT: Siipervizyon,

Diizenleme/Denetleme

Cikar catismasi: Yazarlar arasinda ¢ikar
catismasi yoktur.

Mali destek: Calismanin yapilmasi ve
makalenin yazimi siiresince hi¢cbir mali ve
maddi destek saglanmamistir.
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