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Amag: Hirschsprung hastaligi tanisiyla transanal endorektal pull-through (TEP) ameliyati yapilmis
olan hastalarimizin sonuglarini degerlendirmek.

Hastalar ve Yontem: Klinigimizde 2001-2005 yillari arasinda Hirschsprung hastaligi tanisi alan ve
TEP uygulanan 17 hastanin kayith bilgileri geriye donuk olarak incelendi. Hastalar kontrole ¢agrila-
rak klinik muayene, eksternal anal sfinkter muayenesi ve anal manometri ile degerlendirildi.
Bulgular: Hastalarin ortalama tani yasi 15+7.4 ay ve erkek/kiz orani 2 idi. Dokuz hasta yenidogan
déneminde intestinal obstriiksiyon, bes hasta cocukluk doneminde kronik konstipasyon ve li¢ hasta
da suit cocuklugu doneminde enterokolit atag ile bagvurdu. Kolon grafilerinde 12 hastada rektum
ve sigmoid, (i¢ hastada inen kolon lokalizasyonlu gecis bélgesi goriildii. iki hastada gegis bélgesi
gosterilemedi. Ameliyat 6ncesi anal manometri uygulanan bes hastada rektoanal inhibitor refleks
(RAIR) negatif ve rektal dinlenim basinglari yiiksek olarak bulundu. Hastalarin tiimiine kesin tani
islem 6ncesi uygulanan rektal biyopsi ile konuldu. Ortalama ameliyat siiresi 2+0.8 saat ve ortalama
yatis sliresi 5.8+0.6 glin olarak saptandi. Postoperatif erken donemde komplikasyona rastlanmadi.
Hastalarin ortalama izlem siiresi 2.2+0.3 yil idi. Ge¢ d6nemde li¢ hastada kisa siirede tedavi edilen
perianal dermatit, iki hastada zaman zaman olan bulasi tarzinda diski kagirma ve bir hastada bes
dilatasyonla giderilen anal darlik gelisti. Ortalama giinliik digkilama sayisi 4.8+0.6 olarak saptandi.
Ameliyat sonrasi anal manometri incelemelerinde ortalama rektal dinlenim basinci 28+14 mmHg,
ortalama anal dinlenim basinci 5017 mmHg olarak saptandi. Ortalama rektal/anal basing orani
0.8+1.1 olarak bulundu. Hastalarin %80'inde ameliyat sonrasi RAIR pozitif olarak bulundu.
Tartisma: Hirschsprung hastaliginin definitif tedavisinde TEP ameliyatini kolay uygulanabilen, has-
tanede yatis siiresini kisaltan, kozmetik tistiinlikleri olan ve komplikasyonlari sinirli olan bir ydntem
olarak benimsiyoruz. Heniiz erken dénem sonuclari olmakla birlikte TEP ameliyati sonrasi anal ma-
nometrik bulgularin normal cocuklarda elde edilenlere benzer gézlenmesini ydontemin ek Gstinli-
Ju olarak degerlendiriyoruz.

Anahtar sozciikler: Transanal endorektal pull-through, anal manometri, Hirschsprung hastaligi

Aim: To evaluate late outcome and postoperative anal manometry findings of the patients who under-
went transanal endorectal pull-through (TEP) for Hirschsprung’s disease (HD).

Patients and Methods: Records of 17 patients who underwent TEP procedure for HD, from 2001 to
2005, were reviewed retrospectively. Information recorded for each patient included demographic
findings, diagnostic procedures, preoperative preparation, operative findings, postoperative early
and late complications, anal manometric findings and outcome.

Results: Mean age of patients was 15+7.4 months with a male/female ratio of two. Neonatal intestinal
obstruction (n=9), chronic constipation (n=5) and abdominal distention and enterocolitis (n=3) were
the presenting symptoms. Aganglionic segment was limited to rectum and sigmoid region in 12 pa-
tients and descending colon in three patients. Location of the aganglionic segment could not be de-
termined preoperatively in two patients. Rectoanal inhibitory reflex was absent in all five patients in
whom anal manometry was performed preoperatively. All the patients underwent full-thickness rectal
biopsy for definitive diagnosis preoperatively. The mean operation time was 2+0.8 hours and mean hos-
pitalization time was 5.8+0.6 days. There wasn't any postoperative early complication. The mean follow
up period was 2.2+0.3 years. Perianal excoriation resolving in a short period (n=3), intermittent soiling
(n=2) and anastomotic stricture (n=1) requiring five dilatations were the late complications. The aver-
age bowel movements were 4.8+0.6 times per day. The mean resting anal pressure of the patients was
50417 mmHg and the mean rectal pressure was 28+14 mmHg. The mean ratio of rectal/anal pressure
was 0.8+1.1. Rectoanal inhibitory reflex was present in 80% of the patients, postoperatively.
Conclusion: Depending on our limited experience, we advocate TEP procedure as a good tech-
nique for treatment of HD with highly satisfactory cosmetic, functional outcome with minimal
complication. Additionally, postoperative anal manometry findings after TEP procedure are com-
parable with normal children.
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lanan tek agamali diizeltici ameliyatlar arasinda son

yillarda en sik uygulanani transanal endorektal pull-
through (TEP) ameliyaudir. TEP ilk kez 1998 yilinda Tor-
re ve Ortega (1) tarafindan tarif edildikten sonra yenidogan
déneminde uygulanabilmesi, abdominal skarin olmamasi, la-
parotomi komplikasyonlarinin gelismemesi, ameliyat ve yatig
stirelerinin az olmasi gibi iistiinliikleri nedeniyle bir gok mer-
kez tarafindan tercih edilen bir ydntem haline gelmistir(1-17).
Ancak bu yontemin uzun dénemde fekal kontinans, barsak
motilitesi {izerine olan etkileri ve uzun dénem sonuglart bi-
linmemekeedir (2-4). Bu nedenle klinigimizde TEP ameliyat
yapilmus olan hastalarin ameliyat sonrast ge¢ donem bulgulari-
nin, eksternal anal sfinkter fonksiyonunun ve anal manometri
bulgularinin degerlendirilmesi planland:.

I I irschsprung hastaliginin cerrahi tedavisinde uygu-

Hastalar ve Yontem

Klinigimizde 2001-2005 yillar1 arasinda Hirschsprung
hastalig1 tanisi alan ve TEP uygulanan 17 hastanin kayitli
bilgileri geriye doniik olarak incelendi. Tani yasi, cinsiyet,
bagvuru sikayeti, kolon grafisi bulgulari, ortalama ameliyat
ve yaus siireleri, erken ve ge¢ donem komplikasyonlar: ve
ortalama giinlik diskilama sayilar1 kaydedildi. Tiim has-
talara ameliyat 6ncesi tam kat rektal biyopsi ile kesin tani
konuldu. Ameliyattan iki giin sonra agizdan beslemeye ge-
cildi. Ameliyat sonrasi 3-5 giin boyunca genis spektrumlu
antibiyotik verildi. Postoperatif 15. giinden itibaren aileye
ogretilerek anal kalibrasyon yapildi. Hastalar kontrole ¢ag-
rilarak klinik muayene, eksternal anal sfinkter muayenesi
ve anal manometri ile degerlendirildi.

Anal manometri 6ncesinde tiim cocuklara rektal lavman
yapildi. Sedasyon yapilmadi. Siirekli infiizatorlii, ucun-
da 60-100 mL hacimli balon bulunan ve bir cm ilerden
baslayip, 0.5cm araliklarla dort kanalli, dis cap1 10Fr olan
pediatrik anal manometre kateterleri kullanildi. Ortalama
rektal dinlenim basinglari, anal dinlenim basinglari, rek-
tal/anal basing orani ve RAIR varlig1 degerlendirildi. RAIR
ortalama dinlenim basincinda 5 mmHgdan fazla diisme

oldugunda pozitif olarak kabul edildi (5).

Bulgular

TEP ameliyati uygulanan ¢ocuklarin ortalama tani yas
15+7.4 aydi. Erkek/kiz orani 2/1’di. Dokuz hasta yenido-
gan doneminde, bes hasta cocukluk déneminde ve ti¢ hasta
da siit cocuklugu déneminde bagvurdu. Kolon grafilerinde
12 hastada rektum ve sigmoid, ti¢ hastada inen kolon lo-
kalizasyonlu gegis bolgesi goriildii. Iki hastada gecis bolgesi
gosterilemedi. Ameliyat 6ncesi anal manometri uygulanan
bes hastada RAIR negatif ve rektal dinlenim basinglari yiik-
sek olarak bulundu. Ortalama ameliyat siiresi 2+0.8 saat ve
ortalama yats siiresi 5.8+0.6 giin olarak saptandi.

Intraoperatif ve postoperatif erken donemde komp-
likasyona rastlanmadi. Hastalarin ortalama izlem siiresi
2.2£0.3 yil (6ay- 4.5y1l) idi. Ge¢ donemde ti¢ hastada kisa
siirede tedavi edilen perianal dermatit, iki hastada zaman
zaman olan bulagi tarzinda digki kacirma ve bir hastada
bes dilatasyonla giderilen anal darlik gelisti. Enterokolit
gozlenmedi. Diski kacirma bulgulart olan hastalar dahil
edildiginde ortalama giinlitk digkilama sayis1 4.8+0.6 (2-
12) olarak saptandi. Digki kagirma bulgulari olan ¢ocuklar
dahil edilmediginde ortalama giinlitk digkilama say1s1 3.2-
+0.8 (2-6) oldugu gozlendi. Ortalama giinliik digkilama
say1st siit cocugu grubunda bes iken cocukluk déneminde
ti¢ olarak belirlendi. Diski kagirma bulgulart olan bir has-
tanin kas stimiilatorii ile yapilan anal muayenesinde lito-
tomi pozisyonunda eksternal sfinkterin sag yarisinda zayif
kasilma oldugu, her iki hastanin rektal dinlenim basincinin
yiiksek (51+3.2 mmHg), anal dinlenim basincinin diisiik
(19+4.7 mmHg) ve rektal/anal dinlenim basing oraninin
yiiksek (2.6) oldugu goriildii. Ameliyat sonrasi 15 hastanin
anal manometri incelemelerinde ortalama rektal dinlenim
basinct 28+ 14 mmHg, ortalama anal dinlenim basinci 50-
+17 mmHg olarak saptandi. Ortalama rektal/anal basing
orant 0.8+1.1 olarak bulundu. Hastalarin %80’inde ame-
liyat sonrast RAIR porzitif olarak bulundu. Yedi hastada
ameliyat sonrast 3-5. yilda RAIR pozitifken, bes hastada
1-2. yilda pozitif saptand..

Tartisma

Hirschsprung hastaliginin tanisinin hastalarin %80’in-
de yenidogan déneminde konulmasi, tek asamal: diizeltici
ameliyatlarin devreye girmesi, ameliyat zamaninin 1 yag
yerine 0-4 ay arasina kaymast son 15 yildaki temel gelis-
melerdir. [lk asgamada kolostomi yapma, 2.asamada abdo-
minal ve perineal yaklagimli diizeltici ameliyatlardan birini
yapma ve sonrasinda kolostomi kapatilmasi olarak tanim-
lanmugs olan standart cerrahi tedavi yerini tek asamali diizel-
tici ameliyatlara birakmistir (1-5, 10). Tek asamali diizelti-
ci ameliyatlar arasinda son yillarda en sik uygulanani TEP
ameliyaudir. Rektal mukozektomi yapildiktan sonra rektal
kilif iginden ganglionik barsagin laparotomi yapilarak aga-
giya cekilmesi ve rekreal kilifin arkadan uzunlamasina agil-
masi ile karakterize diizeltici ameliyat ilk defa Soave tara-
findan tanimlanmis ve Boley tarafindan anal anastomozun
ilk asamada yapilmasi eklenerek modifiye edilmistir (14,
18). Bu yontem yillardir bir ¢ok merkez tarafindan Hirsch-
sprung hastaliginin tedavisinde kullanilmaktadir. Onceleri
kolostomi agilarak ti¢ agamali olarak uygulanan ameliyat
son yillarda iki ve tek agamali olarak yapilmaktadir. Ayrica
rektal mukozektomi sonrasinda ileumun asagiya cekilmesi
islemi tilseratif kolit, ailesel polipozis koli gibi hastaliklarin
cerrahi tedavisinde sik yapilmaktadir (19). TEP ameliya-
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unin klasik yontemden farki rektal mukozektomi sonrasi
ganglionik barsagin laparotomi yapmadan anal yolla agag;
cekilmesidir. Bu yontemin avantajlari, yenidogan done-
minde kolay uygulanabilmesi, laparotomi sonrasi goriilen
karmasgalarin gelismemesi, ameliyat siiresinin ve hastanede
kalig siiresinin daha kisa olmasi, ¢ok iyi kozmetik sonug
vermesi olarak sayilabilir (2-17). Ancak ge¢ donem klinik
sonuglarinin 6zellikle fekal kontinans iizerine olan etkileri-
nin bilinmemesi dezavantajlaridir .

Hirschsprung hastaligi tanisi alan bir ¢ok hastada defi-
nitif ameliyat sonrast ¢ok iyi sonuglar alinmasina ragmen
uzun siireli takiplerde bazi hastalarda kabizlik, fekal in-
kontinans ve intestinal motilite bozukluklari gibi sorun-
larla karsilagilmaktadir. Anal stenoz gelismesi, Duhamel
posunun ¢ok uzun olmasi,rezidii aganglionik segment bi-
rakilmasi, dolasim bozuklugu sonrasinda gangliyonlarda
dejenerasyon veya asagi cekilen ganglionik segmentte fark
edilmeyen, eslik eden nérinal intestinal displazi degisiklik-
lerinin bulunmas: gibi sorunlar uzun dénemde intestinal
tikaniklik ve konstipasyon bulgularinin devam etmesine
yol agmaktadir. Fekal inkontinans ameliyat sirasinda eks-
ternal sfinkter hasarina veya rektal bosalma yetersizligi ne-
deniyle rektal birikim sonrasi gelisen tagma seklinde digk1
kagirmaya bagli olarak ortaya ¢ikmaktadir (6, 20-22). Ay-
rica hastalarin % 4-12 ‘sinde pelvik sinirlerin zedelenmesi
nedeniyle idrar retansiyonu, iseme bozukluklari ve tiriner
inkontinans gelisebilmektedir. Ancak teknik olarak mii-
kemmel yapilan diizeltici ameliyatlar sonrasinda bile belirli
bir hasta grubunda internal sfinkterin Hirschsprung has-
taliginda normal olmamasi, Swenson gibi diizeltici ame-
liyatlarda rektumun ¢ikartulmasi ve asag ¢ekilen barsakta
motilitenin bozuk olmasi gibi nedenlerden dolay: konsti-
pasyon ve motilite bozukluklar: sorunlariyla karsilasiimak-
tadir (22).

Literatiirde klasik diizeltici ameliyatlar sonrast %7-50,
TEP ameliyat1 sonrast %4-22 oranlarinda kabizlik bildiril-
mekeedir (2-15, 22, 23). Bu durum yas grubu ve biraki-
lan rekeal kilifin uzunluguna ve rektal kafin kesilip kesil-
memesine bagli olarak degisik oranlarda gézlenmektedir.
Hastalarimizda kabizliga rastlanmad: ve fekal inkontinans
gelisen iki hasta digindakilerde ilk 3 ay icinde normal giin-
litk diskilama sayisina ulagildi. Klasik diizeltici ameliyatlar
sonrasinda literatiirde %2-34 arasinda enterokolit gelisme
stkligi bildirilmektedir (6, 22). TEP ameliyatt sonrasinda
enterokolit oranini % 10-22 olarak bildiren seriler olmasi-
na ragmen hastalarimizda ameliyat sonras1 dénemde ente-
rokolit gozlenmedi (2-15). TEP ameliyat sirasinda rektal
kilifin posteriordan kesilmesinin ameliyat sonrasi kabizlik
ve enterokolit gézlenmemesinde etkili oldugunu diisiin-
mekteyiz.

Anal darlik klasik diizeltici ameliyatlar sonrasinda %3-
12 arasinda gelisirken, degisik serilerde TEP ameliyat son-
rast %5-10 oraninda bildirilmektedir (6, 21-22). Bizim se-
rimizde ise % 6.6 oraninda goézlendi. Ameliyat sonrast 15.
glinden sonra ilk ay giinliik, 2. ay giin agir1, 3.ay haftada
iki kez yapilan kalibrasyon islemi 6zellikle yenidogan do-
neminde ameliyat edilen hastalarda anal darlik gelisimini
engellemektedir (2).

TEP ameliyat sirasinda sfinkterlerin asirt gerilmesinin,
uzun donemde fekal kontinans {izerine olumsuz etkileri-
nin, yéntemin dezavantajlarindan oldugu kabul edilmek-
tedir (2-6). Hastalarimizda anal sfinkterlerin fonksiyon-
larmnin yiiksek oranda korundugu gézlendi. Ancak iki
hastada mukoza diseksiyonunun sfinktere yakin yapilmasi
ve bu bélgede mukoza digina ¢ikilmasi gibi teknik hatalar
sfinkter hasarlanmasina yol agti. Sfinkter hasarlanmasinin
agirt gerilimden ¢ok mukoza disseksiyonuna dentat ¢izgi
hizasindan veya distalinden baglanmasinin ve bu bélgede
mukoza digina ¢ikilmasinin yol acugini diistinmekteyiz.

Hirschsprung hastaliginda diizeltici ameliyatlar son-
rasinda manometrik bulgular, rektal ve anal basinglarin
kargilagtirilmasinda ve rektal komplians ve kacirmaya karg
eksternal anal sfinkter direncini saptamada 6nemlidir (23).
Ameliyat sonrast konstipasyon gozlenen hastalarda yiiksek
anal dinlenim basinci ve zayif rektal peristaltizm saptanir-
ken, fekal inkontinansi olan hastalarda diisiik anal dinlenim
basinct veya normal anal dinlenim basinci ile beraber zayif
rektal komplians ve yiiksek rektal basinglar gozlenmektedir
(6, 21-23). Hirschsprung hastaliginda pull-through ame-
liyatlarindan sonra normal RAIR gelisimini bildiren ¢alis-
malarda, ameliyat sonrast gegen siire artik¢a daha yiiksek
oranda RAIR pozitifligi saptanmistir (6, 20, 21, 24). Ame-
liyat sonrast RAIR gelisiminin enterik sinir sisteminin rein-
nervasyonuyla gelistigi distintilmektedir. Bes yil sonra bu
oran %50-70 arasinda bildirilmektedir (6, 20, 21). Ancak
yiiksek oranda konstipasyon bildiren ve ameliyat sonrast
donemde anormal, tkayici ozellikte ve gevsemesi olmayan
internal anal sfinkter bulgulari gozlenen ¢aligmalar da bu-
lunmaktadir (23, 24). Bizim serimizde fekal inkontinansi
olan hastalar diginda normale yakin anal dinlenim ve nor-
malden hafif yiiksek rektal dinlenim basinglart ve rekeal/
anal dinlenim basing oranlart saptandi. Bu bulgular anal
sfinkter biitiinltigiiniin korunmasina ragmen rektal komp-
liansin tam olarak diizelmedigini diistindiirmektedir. Fekal
inkontinansi olan 2 hastada ise rektal dinlenim basinglari
yiiksek iken anal dinlenim basinglar: disiik olarak gozlen-
di. Bu hastalardaki inkontinans sfinkter zedelenmesi ne-
deniyle olabilecegi gibi rektal kompliansin yetersiz olmast
ile de iliskili olabilir. Bu olgularda ¢ikartilan agangliyonik
segment 30 cmden daha azdi. Serimizde literatiirde bildi-
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rilenden daha yiiksek oranda RAIR poxzitifligi saptandi (6,
21-23). Bu bulgu anal manometrik incelemenin ¢ogunluk-
la postoperatif ge¢ donemde yapilmasi veya internal anal
sfinkter fonksiyonunun yiiksek oranda korunmasi ile ilgili
olabilir.

Ameliyat sonrast ddnemde laparotomi ile yapilan asamals
pull-through ameliyatlari sonrasinda %5-15 arasinda adezif
intestinal obstriiksiyon gozlenirken, serimizde ve literatiirde
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