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OZET

Amag¢: Bu calismanin amaci, Hirschsprung hastaligi (HH) nedeniyle ameliyat
edilen hastalarin tedavi sonuglarin1 degerlendirerek, farkli cerrahi tekniklerin postoperatif
komplikasyonlar {izerindeki etkilerini karsilastirmak ve hangi yontemin daha basarili

oldugunu belirlemektir.

Hasta ve Yontem: 2012-2022 yillar1 arasinda Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve
Arastirma Hastanesinde histopatolojik olarak HH tanisi almis ve diizeltici ameliyat
gecirmis 89 hastanin dosyalar1 retrospektif olarak incelendi. Calismaya dahil edilme
kriterleri arasinda 18 yasindan kiiclik olmak ve patolojik olarak HH tanis1 almis olmak
yer aldi. Calismaya alinan hastalarin cinsiyet, basvuru sikayetleri, eslik eden ek
hastaliklar, tan1 aldiklar1 yas, operasyon yasi, preoperatif enterokolit varligi, segment
uzunlugu, gecis zonu lokalizasyonu ve postoperatif komplikasyonlar gibi veriler
degerlendirildi. Operasyon sonuglar1 anorektal manometri ve Rintala, Holschineider,
Wexner, Pena ve Krikenbeck skorlama sistemi ile degerlendirildi. Istatistiksel analizler

SPSS 15.0 programi kullanilarak yapildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 89 hastanin 66’s1 erkek, 23t kadindi.
Hastalarin tani yaslar1 ortalama 20.4 ay, operasyon yagslar1 ise ortalama 26.5 ay olarak
bulundu. Duhamel operasyonu uygulanan hasta sayis1 29, TERP operasyonu uygulanan
hasta sayist 60'tir. Yirmi sekiz hastada ek anomali mevcuttu. Postoperatif donemde 23
hastada kabizlik, 17 hastada fekal inkontinans ve 19 hastada enterokolit goriildii.
Holschneider skoru Duhamel grubunda ortalama 12, TERP grubunda 12,6; Rintala skoru
Duhamel grubunda ortalama 17,9, TERP grubunda 16,9 saptandi. Toplam 21 hastaya

anorektal manometri uyguland.

Sonu¢: Sonug olarak fekal inkontinans orant TERP grubunda anlamli olarak
yiiksek bulunmustur. Duhamel grubunda ise postoperatif enterokolit oran1 anlamli olarak
yiiksek bulunumustur. Skorlama sistemleri, bagirsak fonksiyonlar1 ve sfinkter
fonksiyonlar1 agisindan yol gostericidir. Operasyon tipleri agisindan degerlendirildiginde,
anal manometri Olglimleri iki grup arasinda anlamli fark saptanmadi. Anorektal
manometri sonuglar1 inkontinansla iligkili bilgiler sunmakla birlikte operasyon tipleri

acisindan fark gostermemektedir.
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yasam kalitesi.
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ABSTRACT

Aim: The aim of this study is to evaluate the treatment results of patients who
underwent surgery for Hirschsprung disease (HH), compare the effects of different
surgical techniques on postoperative complications and determine which method is more

successful.

Patient and Method: The files of 89 patients who were histopathologically
diagnosed with HH and underwent corrective surgery at Sigli Hamidiye Etfal Training
and Research Hospital between 2012-2022 were retrospectively reviewed. Inclusion
criteria for the study included being younger than 18 years of age and having a
pathological diagnosis of HH. Data such as gender, presenting complaints, accompanying
comorbidities, age at diagnosis, age at surgery, presence of preoperative enterocolitis,
segment length, transition zone localization and postoperative complications of the
patients included in the study were evaluated. Operation results were evaluated with
anorectal manometry and Rintala, Holschineider, Wexner, Pena and Krikenbeck scoring

system. Statistical analyses were performed using SPSS 15.0 program.

Results: Of the 89 patients included in the study, 66 were male and 23 were
female. The mean age of diagnosis was 20.4 months and the mean age of surgery was
26.5 months. The number of patients who underwent Duhamel operation was 29 and the
number of patients who underwent TERP operation was 60. Twenty-eight patients had
additional anomalies. In the postoperative period, constipation was seen in 23 patients,
fecal incontinence in 17 patients and enterocolitis in 19 patients. The Holschneider score
was 12 on average in the Duhamel group and 12.6 in the TERP group; the Rintala score
was 17.9 on average in the Duhamel group and 16.9 in the TERP group. Anorectal

manometry was performed on a total of 21 patients.

Conclusion: As a result, the fecal incontinence rate was found to be significantly
higher in the TERP group. The postoperative enterocolitis rate was found to be
significantly higher in the Duhamel group. Scoring systems are guiding in terms of bowel
functions and sphincter functions. When evaluated in terms of operation types, no

significant difference was found between the two groups in terms of anal manometry



measurements. Anorectal manometry results provide information related to incontinence,

but do not show any difference in terms of operation types.

Keywords: Hirschsprung disease, incontinence, constipation, manometry, quality of
life.



1. GIRIS VE AMAC

Hirschsprung hastaligi(HH), bebeklerde en sik goriilen konjenital gastrointestinal
anomalilerden biridir ve yaklasik 5000 dogumda bir meydana gelir. Enterik sinir
sisteminin konjenital gelisimsel kusurundan kaynaklanir. Bagirsak hareketi bozulur, bu
nedenle karin sisligi, mekonyum gecikmesi ve inatg1 kabizlik hirschsprung hastaliginin
tipik Klinik belirtileridir. Su anda HH tedavisinde kabul géren yontem aganlionik
bagirsagin rezeksiyonu ve ganglionuk bagirsagin aniise anastomozudur. Operasyonlar
teknikleri arasinda Swenson, Duhamel, Rehbein ve Soave bulunmaktadir. Hirschsprung
operasyonlart kabizlik, fekal inkontinans ve enterokolit gibi bircok postoperatif
komplikasyona yol agabilir. 10 yas tistii hirschsprung hastalarinin dahil edildigi meta-
analizde fekal inkontinans prevalanst %20 ve kabizlik prevalanst %14  olarak
bulunmustur. Caligsmalar, fekal inkontinans ve kabizlik ile birlikte bozulmus bagirsak
fonksiyonunun, HH’nin genel saglikla iligkili yagsam kalitesi lizerinde olumsuz bir etkiye
sahip oldugunu gostermistir. Bir meta-analiz ¢alismasinda, fekal inkontinans ve kabizlik
acisindan genel popiilasyonla karsilastirildiginda >10 yas iistii HH daha diisiik genel
saglikla iliskili yasam kalitesine sahip oldugunu gostermistir. Ozet olarak, fekal
inkontinans ve kabizlik, HH hastalarinda yasam kalitesini etkileyen kisa ve uzun vadeli
sorunlardir. Son birka¢ yilda HH bagirsak fonksiyonu, yasam kalitesi ve postoperatif
komplikasyonlar1 bildiren birgok c¢alisma bulunmakla birlikte sonuglar farklilik
gostermektedir. HH’de postoperatif komplikasyonlarla iligkili ameliyat tekniklerinin

karsilastirilmasi ve risk faktorlerinin arastirilmasi ve analiz edilmesi ihtiyagtir [1,2].

Bu calisma, farkli ameliyat teknikleriyleriyle ameliyat edilen HH hastalarinin
postoperatif komplikasyon sonuglarin1 karsilastirmak ve postoperatif komplikasyonlara
iliskin risk faktorlerini belirlemek ve hangi yontemin daha basarili oldugunu gostermek

amaciyla tasarlandi.



2. GENEL BILGILER

Hirschsprung hastaligi (HH), distal bagirsagin miyenterik ve submukozal
pleksuslarinda ganglion hiicrelerinin yokluguyla karakterize edilen, enterik sinir
sisteminin intrinsik bileseninin gelisimsel bir bozuklugudur. Bu hiicreler normal
peristaltizmden sorumlu oldugundan, Hirschsprung hastaligi olan hastalarda
aganglionozis diizeyinde fonksiyonel bagirsak tikanikligi goriliir. Cogu vakada
aganglionozis rektum veya rektosigmoidi igerir, ancak degisen uzunluklara kadar
uzanabilir ve vakalarin %5 ila %10'unda kolonun tamamini veya hatta ince bagirsagin
onemli bir kismini etkileyebilir. Hirschsprung hastaliginin goriilme siklig1 yaklasik 5000
canli dogan bebekte birdir [3].

2.1. TARIHCE

Kolonun asir1 genislemesi ve hipertorfisi olarak tanimlanan megakolon hakkinda
MO 2000 civarindaki Hindu cerrahlarin bile bir miktar bilgiye sahip oldugu one

stiriilmektedir [4].

Hirschsprung hastaligi adini, bu hastalign 1887 yilinda kesfeden Harald
Hirschsprung'dan almistir. Hirschsprung, kolonun asir1 dilatasyonu ve hipertrofisine
bagli olusan megakolondan 6len iki bebegin olgu sunumunu yapmustir [5]. O tarihten bu
yana dogumsal megakolon Hirschsprung hastaligi olarak adlandirilmaktadir. O zamanlar
Hirschsprung kolonun genislemis boliimiiniin patolojik olduguna inaniyordu. Yarim
yiizyilldan fazla bir siire sonra, 1949'da Swenson ve arkadaslar1 kolonun genislemis
kisminin degil, kolonun daha distal, dar kisminin patolojik oldugu sonucuna vardilar

[6,7].

Kolonun asir1 genislemesinin, bagirsaklarin distal ucunda digki gecisini
engelleyen dogustan bir tikanikliktan kaynaklandigi sonucuna vardilar. Bu teoriye
dayanarak Swenson ve Bill, bagirsaklarin tikayici kismimi ¢ikarmaya bagladilar ve
sasirtict derecede iyi sonuglar elde ettiler [4]. Swenson ve meslektaslarinin cerrahi
calismalarini yirittiikleri siralarda, Whitehouse ve Kernohan, HH hastalarinin kolon
orneklerini HH olmayan kontrollerin kolon drnekleriyle karsilastirarak HH'nin altinda
yatan nedeni kesfettiler [8]. Enterik sinir sisteminin her iki pleksusunda ganglion

hiicrelerinin tamamen yoklugunun yani sira sinir demetlerinde de hipertrofi kesfettiler.



Bu kesif, HH'nin teshis ve tedavisinde devrim yarattt ve onceden Oliimciil olan bu
hastaliktan muzdarip hastalarin morbidite ve mortalitesini biiyiik ol¢iide iyilestirdi.
Swenson ve Bill'in cerrahi tekniklerini bildirmelerinden kisa bir siire sonra Rehbein’in,

Duhamel’in ve Soave’nin de dahil oldugu baska teknikler gelistirildi [9-11].

2.2. ETiYOLOJi

Aganglionozis olarak bilinen ganglion hiicrelerinin yoklugunun, enterik sinir
sisteminin embriyonik gelisimi sirasinda ndral krest hiicrelerinin hatali gociiniin bir
sonucu oldugu disiiniilmektedir [12]. Normal fetal gelisimde néral krest hiicreleri,
gebeligin 4. Ve 7. Haftalar arasinda yemek borusundan baslayip anal kanalda sona erecek
sekilde kranyalden kaudal yone go¢ eder, bu gogii 12. haftada tamamlar. Bu gogiin
ardindan noral krest hiicreleri ndronlara ve glial hiicrelere farklilagir. Ganglion hiicresi
olarak da adlandirilan noronlar daha sonra intramural ganglionlar, miyenterik pleksus
(Auerbach) ve submukozal (Meissner) pleksus ve bagirsak duvarindaki noriti otonomik
veya duyusal sistemdeki hiicre govdelerine baglayan ekstramural noronlar olarak

diizenlenir (Sekil 1) [13].

Noral krest hiicrelerinin distal bagirsaklara ulasmada neden basarisiz oldugunu
agiklayan iki teori mevcuttur. Ilk teori, hiicrelerin gogleri sirasinda c¢ok erken
olgunlastigin1 veya ganglion hiicrelerine farklilastigini 6ne siiriiyor [14]. Ikinci teori,
hedeflerine ulastiklarin1 ancak farklilasmayi, c¢ogalmayr veya hayatta kalmay:
basaramadiklarin1 6ne siiriiyor [15,16]. Her iki teoriyi de dogrulayacak veya ciiriitecek
somut bir kanit mevcut degildir [17]. En olast agiklama, hatali go¢iin, hastalar arasinda

farklilik gosterebilen bireysel faktorlerin bir kombinasyonunun sonucu olmasidir [17].

Aganglionik ve ganglionik bagirsaklar arasinda gegis bolgesi olarak bilinen bir
boliim vardir. Bu bolge daha az sayida ganglion hiicresi igerir. Saglikli ve HH'den
etkilenen bagirsaklar arasindaki gecisi isaret eder. Azalmis ganglion hiicresi sayist ve

azalmis peristaltizm nedeniyle aganglionik segmente benzer sekilde islevsiz kabul edilir

[3].



A Myenteric Plexus

SEKIL 1: Enterik Sinir Sistemi Anatomisi (The Enteric Nervous System, Chapter 1, Page 2, John
Barton Furness, 2005)

A: Transvers plan B: Vertikal plan

2.3. PATOFIZYOLOJIi

HH bagirsak diiz kaslarinin tonusunun siirekli artmasina bagli olarak gaita
gecisinin engellenmesiyle karakterize edilir. Saglikli bagirsaklarda diiz kas hiicreleri
sempatik (inhibitdr) ndronlar ve parasempatik (uyarici) ndronlar tarafindan innerve edilir.
Bu noronlar, enterik sinir sisteminin karmasik mimarisiyle birlikte bagirsagin

hareketliliginden sorumludur (Sekil 2). Inhibisyondan sorumlu en énemli ndrotransmitter



nitrik oksittir (NO). Vazoaktif bagirsak polipeptidi ve karbon monoksit gibi diger
inhibitorlerle birlikte diiz kas hiicrelerinin gevsemesine aracilik eder. Ek olarak uyarici
noronlar, diiz kas hiicrelerinin kasilmasina aracilik eden norotransmitterleri, en 6nemlisi

asetilkolini (ACH) iiretir [18].

HH, her iki pleksusta da intrinsik ganglion hiicrelerinin yoklugu ile karakterize
edilirken, etkilenen bagirsaklarin diiz kas hiicrelerini innerve eden sinir lifleri hala
mevcuttur (Sekil 2). Bu sinir liflerinin kesin kokeni bilinmemektedir. Pelvik sinir
pleksusu gibi digsal bir kokene sahip olduklari ve enterik sinir sisteminin mevcut olmayan
intrinsik ganglion hiicreleriyle baglanti kuramamalar1 nedeniyle bagirsak duvarina dogru
cogaldiklar1 distiniilmektedir [19]. Bilinmeyen nedenlerden otiirti, NO gibi inhibit6r
norotransmiterlerin bu sinir liflerinden salinimi azalirken, ACH gibi uyarici
norotransmiterlerin salinimi artar [20,21]. Diiz kas liflerinin uyarilmasinin ACH
tarafindan artmast ve NO tarafindan inhibisyonun olmamasinin, bagirsaklarin siirekli
artan tonusundan ve HH'de peristaltik dalgalarin yayilmamasindan sorumlu oldugu
diistiniilmektedir [22]. HH'li hastalarda enterik sinir sistemi anormalliklerinin bir bagka
sonucu da rektoanal inhibitor refleksin olmamasidir. Saglikli bagirsaklarda bu refleks,
rektal distansiyon ve stimiilasyon iizerine i¢ anal sfinkterin gevsemesinden sorumludur
(Sekil 3A). I¢ anal sfinkterin gevsemesi diskinin diizgiin gecisi i¢in hayati dneme sahiptir
[23]. Sonug¢ olarak HH'de bu refleksin yoklugu, HH hastalarinin yasadigi kabizlik
sikayetlerine katkida bulunmaktadir (Sekil 3B). HH'de rektoanal inhibitor refleksin
yoklugu ilk olarak 1967'de Schnaufer ve meslektaslar1 ile Lawson ve Nixon tarafindan
rapor edildi ve daha sonra NO iireten inhibitor ndronlarin eksikliginden kaynaklandigi

ortaya ¢ikt1 [24-26].
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Sekil 2: Normal inervasyon (solda): Parasempatik (uyarici) ve sempatik (inhibitor) néronlar, enterik sinir
sisteminin ganglion hiicreleri tarafindan dengelenir ve koordine edilir. ACH (asetilkolin) ve NO (nitrik
oksit) gibi norotransmitterler normal innervasyonda dengeyi saglar

Hirschsprung hastalgi (sag taraf): Hirschsprung hastaliginda, etkilenen bélgede ganglion hiicreleri
bulunmaz. Bu durum, eksitator (uyarict) ve inhibitor (engelleyici) noronlar arasinda dengesizlige yol acar.
Asetilkolin (ACH) salimimi artar ve nitrik oksit (NO) iiretimi azalir. Bu nérotransmitterlerin dengesizligi
bagirsak hareketlerinin bozulmasina neden olur ve bu da hirschsprung hastaliginin belirtilerine yol acar.
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SEKIL 3: Anorektal manometri élciimleri



A.

- Rektal dilatasyonu (ok ucu) takiben rektoanal inhibitor refleksi (yildiz isareti) gésteren saglikli bir kontrolde yapilan

ol¢iim.
- Ust grafikte dilatasyon balon basinct (mm hg) zamanla gosterilmistir.
- Alt grafikte anal sfinkter basinci (mm hg) zamanla gosterilmistir.

- Saglikh bireylerde, balon dilatasyonu sonrasi anal sfinkter basincinda gegici bir azalma (rektoanal inhibitér refleksi)

goriiliir.
B.

- Hirschsprung hastaligi olan ve rektal dilatasyonu takiben anal sfinkter basincina yanit vermeyen bir

hastada yapilan élgiim.
- Ust grafikte dilatasyon balon basincit (mm hg) zamanla gosterilmistir.
- Alt grafikte anal sfinkter basinci (mm hg) zamanla gosterilmistir.

- Hirschsprung hastaliginda, balon dilatasyonu sonrasi anal sfinkter basincinda beklenen azalma

goriilmez, basing sabit kalir veya artar.
C.
- Kateterin ucunda dilatasyon balonu bulunan anorektal manometri kateterinin ¢izimi.

- Kateter, dilatasyon balonu basincint 6lgmek icin ucunda bir basing sensériiniin yani sira sfinkter

basincindaki degisiklikleri 6l¢mek icin anal kanal seviyesinde birden fazla basing sensériiyle donatilmistir.

2.4.SINIFLANDIRMA

HH'nin siniflandirilmasi bagirsak aganglionozisinin uzunluguna baglidir ve bu da
noral krest hiicrelerinin gocilinlin basarisiz oldugu gelisim asamas1 ile iligkilidir.
Embriyonik gelisimin erken bir asamasinda gd¢ basarisiz olursa, aganglionik segment
kolonun tamami ve ince bagirsagin bir kismi kadar uzun olabilir. Daha sonraki bir
asamada basarisiz olursa, aganglionik segment anal kanalla ve/veya yalnizca anal
sfinkterle smirli olabilir. HH, rektum ve sigmoid ile sinirli kisa segment (hastalarin
yaklasik %80'), splenik fleksura veya transvers kolona kadar uzaniyorsa uzun segment
(%15) ve son olarak tiim kolonu tutmussa total kolonik (%5) olarak siniflandirilir (Sekil
4) [6,7].



SEKIL 4: Aganglionik segmentin uzunluguna gore hirschsprung hastahigimn farkl tipleri [6].
A: Normal bagirsak. B: Tipik sigmoid tutulumu. C: Uzun segment hastaligr. D:

Total kolonik aganglionoz.

Ek olarak, aganglionozun anal sfinkter ile sinirli oldugu, daha 6nce ultra kisa HH
olarak adlandirilan, internal anal sfinkter akalazyasi olarak bilinen, HH'nin nadir bir
cesidi de vardir. Bu varyant normal olarak innerve olmus bagirsaklara ragmen rektoanal
inhibitdr refleksin olmamasiyla karakterize edilir. Tercihen bu varyant konservatif olarak
laksatiflerle tedavi edilir [27]. Miyektomi ve botilinium toksin uygulamasi da tedavi
secenekleri arasindandir [28,29]. Son olarak HH'nin en asir1 ve nadir goriilen ¢esidi total
bagirsak aganglionozudur. Bu tip HH'den muzdarip hastalarin prognozu ¢ok kétiidiir ve

6liim orani yiiksektir [30].



2.5. KLINIiK BULGULAR

HH nispeten nadir bir kabizlik nedenidir ve tahminen 10.000 canli dogumda 1 ila
2 vakada ortaya cikar [31,32]. Ozellikle HH'nin erkek-kadin oraninin 3:1 oldugu daha

kisa varyant1 durumunda, erkekler kizlardan daha sik etkilenir [32,33].

Hastalarin ¢ogunda HH, dogumdan kisa bir siire sonra ilk 24 ila 48 saat iginde
mekonyumun atilamamasi ile ortaya ¢ikar. Giiniimiizde bu erken bagvuru ve hastaliga
iliskin farkindaligin artmasi nedeniyle, HH hastalarin %91'ine yenidogan doneminde tani
konulmaktadir [34]. Giderek erken teshis oraninin artmasina ragmen hastalarin %’5’ine

yasamin ilk yilindan sonra tani konulur. Semptomlar yas grubuna gore degismektedir

[32,35]:
Yenidogan donemi semptomlari
e Meckonyum ¢ikisi olmamasi ve ya mekonyum gecikmesi
e Beslenme intolorans1
e Karm distansiyonu
e Safrali kusma
o Kabizlik veya Gaz ¢ikarmada zorluk
Biiyiik ¢cocuklarda semptomlar
e Karn siskinligi
e Kronik Kabizlik
o Gaz problemleri
e Gelisme geriligi

e Yorgunluk

Ozellikle aganglionozun daha kisa segmenti olan ve daha az siddetli kabizlik
semptomlar1 yasayan hastalarin daha ge¢ yasta teshis edilme riski daha yiiksektir.
Hastaligin fark edilmedigi hastalarda aralikli ishal ataklariyla birlikte kronik kabizlik,

akut enterokolit veya sigmoid volvulus gibi semptomlar goriiliir [36—38].



Mekonyum gecikmesine sebep olabilecek hastaliklar HH’de goriilen kabizlik

semptomlarini taklit edebilir.
Ayirict tanida dikkate alinmasi gereken 6nemli tanilar sunlardir:

e Mekonyum ileusu (kistik fibrozis)

e Intestinal atrezi

e Malrotasyon

e Anorektal malformasyon

o Kiiglik sol kolon sendromu (maternal diyabetle iligkili).

o (Cesitli sistemik bozukluklar; elektrolit bozukluklari, hipotiroidizm

veya annenin ila¢ kullanimi vb.

HH vakalarinin ¢ogu sporadik ve izole olarak ortaya c¢ikiyor gibi goriinse de,
vakalarmm %10 ila %20'sinin agirlikli olarak gastrointestinal sistem, kardiyovaskiiler
sistem ve idrar yolunda iliskili konjenital anomalilerle ortaya ¢iktig1 tahmin edilmektedir

[31,32,39].

HH'li hastalarda kromozomal anomalilere de siklikla rastlanmaktadir. Down
sendromunun HH'deki tiim kromozomal anomalilerin %94'inii olusturmasi ve HH hasta
popiilasyonunda %6 ila %9 oraninda goriilme sikligina sahip olmasi nedeniyle 6zellikle
Down sendromuyla baglanti anlamli goriinmektedir [31,32,39]. HH ile iligkili diger
sendromlar &rnegin Waardenburg-Shah (TIP 4) sendromu, Mowat-Wilson sendromu,
Goldberg-Shprintzen sendromu, Pitt-Hopkins sendromu ve Haddad sendromudur

(konjenital merkezi hipoventilasyon sendromu)

2.6. TESHIS

Klinik goriiniim HH distindtrirken, kesin tani rektal biyopsi, anorektal
manometri ve kontrasth kolon grafisi sonuglariyla dogrulanmalidir. Rektal biyopsi altin
standart olarak kabul edilir [40,41].

2.6.1. Rektal Biyopsi

Rektal biyopsi prosediirii, mukozal ve submukozal materyalden olusan rektal
dokunun ¢ikarilmasmi icerir. Islem anestezi altinda gerceklestirilir. Ancak rektal

aspirasyon biyopsisi sedasyon veya anestezi olmadan gerceklestirilebilmektedir. Rektal
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doku histolojik inceleme igin patoloji laboratuvarina gonderilir. Doku, intrinsik ganglion
hiicrelerinin varligi ve ekstrinsik sinir liflerinin gogalmasi agisindan incelenir. Sinir
liflerinin gogalmasi ile birlikte ganglion hiicrelerinin yoklugu HH ile uyumludur. Rektal
biyopsi pektinat hattan en az 2 cm proksimalde alinmalidir, ¢ilinkii ilk 1 ila 2 cm'de
fizyolojik olarak az sayida ganglion hiicresi bulunur [42]. Ayrica, biyopsinin kalitesi
onemlidir. Ciinkii ¢ikarilan doku, intrinsik ganglion hiicrelerinin degerlendirilmesi igin

yeterli submukozadan olusmalidir (Sekil 5).

Yillar boyunca dokuyu intrinsik ganglion hiicrelerinin yoklugu ve ekstrinsik sinir
liflerinin proliferasyonu ag¢isindan analiz etmek i¢in ¢esitli boyama teknikleri tanitildi.
Boyama seceneklerinin ¢esitliligi, rektal biyopsinin analizine yonelik tek tip bir
yaklagimin bulunmadigini ve bunun sonucunda farkli kurumlardaki yaklagimlarin
farklilik gosterdigini gosterir. Bir yaklasim, hematoksilen ve eozin (HE) ile boyama
yoluyla yalnizca ganglion hiicrelerinin varhiginda dokuyu degerlendirmektir. Tarihsel
olarak bunun etkili oldugu kanitlanmigtir ancak sorumlu patologun tam 6zverisini ve cok
zamanini gerektirir, c¢linkii giivenilir bir teshis koyulmadan once bir¢ok bdoliimiin
incelenmesi gerekir. Diger bir yaklasim ise taniy1 daha hizli ve kolay hale getirmek igin
daha gelismis boyama teknikleri kullanmaktir. Bu boyama tekniklerinden biri de 1972
yilinda Meier-Ruge tarafindan ortaya atilan asetilkolinesteraz enzimi (ACHE)
histokimyasidir [43]. Bu teknik, tipik olarak ACH ve ACHE (ACH'nin pargalanmasini
katalize eden enzim) agisindan zengin olan HH’deki ekstrinsik sinir liflerinin gogalmasini
degerlendirmek i¢in kullanilabilir. ACHE histokimyasi, yanlis pozitif sonuglarin sayisini
azaltarak rektal biyopsinin 6zgiilliigiinii artirir [44]. HH'nin teshisini daha hizli ve kolay
hale getirmesine ragmen, ACHE histokimyasinin genellikle daha karmasik bir boyama
teknigi oldugu kabul edilir ve bu da iist diizey laboratuvar ekipmani olan kurumlar igin
daha uygundur. Ayrica bu tekniginin yenidoganlarda yorumlanmasinin zor oldugu, bunun
da muhtemelen bu yaslarda daha yiiksek yanlis negatiflik oranina yol agtig1 gosterilmistir
[45,46]. Bu nedenle, kalretinin immiinohistokimyasi gibi, rektal biyopsinin tanisal
dogrulugunu daha da arttirdigina inanilan yeni boyama teknikleri tamitilmistir [46].
Kalretinin immiinohistokimyasina yonelik savunuculuk artarken, yakin zamanda yapilan
bir analiz, bu teknigin gereksiz cerrahi miidahaleye yol agacak sekilde daha yiiksek yanlig
pozitif tan1 riskleriyle iligkili olabilecegine isaret etti [47-50]. Bu yeni boyama teknikleri
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ACHE'nin tamamen yerini alamayabilir ancak HH tanisinda kullanilan rutin boyama

repertuarina kesinlikle 6nemli bir katki olusturmaktadir.

Sekil 5: Hirschsprung hastaligi olgularimin patoloji sonuglart (Sisli Hamidiye Etfal EAH Patoloji

labaratuart arsivinden alinmistir)
A: Aganglionik biyopsi goriintiisii  B:Ganglionik biyopsi goriintiisii
2.6.2. Anorektal Manometri

Anorektal manometri, rektoanal inhibitor refleksin varligi da dahil olmak {izere
anorektal fizyolojiyi incelemek icin kullanilabilir. Daha once agiklandigi gibi, bu
refleksin yoklugu HH'nin ayirt edici bir 6zelligidir (Sekil 3A) [25,26,43]. Anorektal
manometri prosediirli, basing sensorleri ve ucunda kiigiik bir dilatasyon balonu ile
donatilmis bir kateterin hastanin anal kanalina yerlestirilmesinden olusur. Balon rektuma
yerlestirilir ve digkiy1 simiile etmek ve rektal duvari uyarmak igin hafifce sisirilir. Rektal
balon sisirildiginde anal kanal seviyesindeki basing sensorleri, rektoanal inhibitor refleks
olarak da bilinen i¢ anal sfinkter basincindaki diisiisii 6lgmelidir (Sekil 3B). Cesitli
caligmalar, 6zellikle daha az invaziv olmasi ve ¢ok az risk tasimasi ya da hi¢ risk
tagimamasi nedeniyle HH i¢in bir tarama araci olarak anorektal manometrinin degerini
ortaya koymustur [51-54]. Bununla birlikte, yorumlanmasinin genellikle daha zor oldugu
tartigmalidir, bu da yanlis negatif ve yanlis pozitif test sonuglari riskini artirir [41,51].
Sonug olarak, HH tanis1 amaciyla hala az sayida pediatrik cerrah anorektal manometriyi
kullanirken ¢ogunluk tanisal olarak rektal biyopsi tercih etmektedir [55,56]. Bununla
birlikte, yeni kateterlerin ve yliksek ¢oziintirliiklii anorektal manometrinin kullanilmaya

baslanmasi gibi son teknolojik gelismeler tanisal dogrulugu artirmistir [57]. Bu nedenle
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anorektal manometri, 6zellikle HH icin hala degerli bir tarama araci olabilir, kullanimi

rektal biyopsinin sayisini azaltmaya yardimci olabilir.

2.6.3. Kontrasthi Kolon Grafisi

HH tanisinda kullanilan son teknik kontrastli kolon grafisidir. Bu teknik, baryum
lavmaninin enjekte edilmesini ve ardindan karin rontgeninin ¢ekilmesi ile gergeklestirilir.
Bir HH hastasinda gergeklestirilen kontrastli kolon grafisi tipik olarak daralmis bir distal
kolonu, bir ge¢is bolgesini ve tikanma nedeniyle kaudal yonde genislemis bir kolonu
gosterir. Rektosigmoid oranin <1’den kiigiik olmas1 HH i¢in tanisaldir (Sekil 6). Ne yazik
ki bu karakteristik goriintii tim HH hastalarinda goriilmemektedir. Ornegin, total kolon
veya HH’ nin ultra kisa varyanti olan bir hastada alinan kontrastli kolon grafisi, ge¢is
bolgesini ve bagirsak kalibresindeki farki gdstermez, bu da yanlis negatif test sonucuna
yol agabilir. Kontrastli kolon grafisi dogrulugunun, anorektal manometri ve rektal
biyopsiden daha diisiik oldugu gosterildiginden, HH i¢in bir teshis teknigi olarak
popiilerligini bu nedenle kaybetmistir. Ancak tanisi kesinlesen hastada gecis zonu
hakkinda fikir verebilir [40,41]. Dogruluk ayni zamanda biiyiikk 6lglide radyologun
uzmanhgma da bagldir. Ornegin kontrastin kuvvetli enjeksiyonu bagirsag: genisletecek
ve yorumun dogrulugunu azaltacaktir. Bu nedenle, 24 saat sonra alinan ge¢ grafi oldukca
faydalidir ve kontrasth kolon grafisi i¢in rutin bir tetkiktir. Wong ve meslektaslari, gec

radyografinin HH'y1 diglamak igin yararli olabilecegini bulmuslardir [58].

Kontrastli kolon grafisi, tanisal bir prosediir olarak kusurlarina ragmen hala
aganglionozun boyutunu degerlendirmede kullanilabilecek ve ameliyat Oncesi
planlamaya yardimci olabilecek tek arastirma olmaya devam etmektedir. Ancak Muller
ve meslektaglar1 tarafindan yakin zamanda yayinlanan bir yayin, radyografik ge¢is
bolgesi ile aganglionoz diizeyi arasindaki korelasyonun diisiik kaldigin1 gosterdi. Gegis

bolgesini tanimlamak igin biyopsinin zorunlu oldugu yoniindeydi [59].

13



Sekil 6: Rektosigmoid oran

Sekil 7: Hirschsprung hastalig: olan olgunun kontrastl: kolon grafisi
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2.7. TEDAVI

Tan1 konulduktan sonra HH'yi tedavi etmek i¢in genellikle diizeltici cerrahi
yapilir. Diizeltici operasyon, bagirsak islevselligini yeniden saglamak i¢in aganglionik
bagirsaklarin ¢ikarilmasindan olusur. Giiniimiizde iki ana cerrahi strateji tiirli vardir.
Abdominal yaklasim Swenson, Rehbein, Duhamel ve Soave prosediirleri gibi cerrahi
tekniklerden olusur (Sekil 8) [6,9,10]. Bu prosediirlerin ¢gogu yillar i¢inde laparoskopinin
eklenmesi de dahil olmak tiizere degisiklik ve modifikasyonlara ugramistir [60,61].
1948'de Swenson aganglionik bagirsaklari rezeke etmek igin bir teknik tanitti. Prosediir,
tiim aganglionik bagirsaklarin mobilize edilmesi ve rezeke edilmesinin ardindan normal
kolonun anal kanala ugtan uca anastomozunu igeriyordu [6]. Ancak birgok cerrah, bu
cerrahi islemin bir sonucu olarak pelvik sinir hasar1 gibi ameliyat sonrasi sorunlarla karsi
karsiya kaldi. Bu nedenle, Rehbein tarafindan tarif edilene benzer baska teknikler de
tanitildi. Rehbein'in prosediirii, yalnizca list aganglionik kolonu rezeke ederek pelvik sinir
hasarimi onledi. Geriye kalan aganglionik rektum ve anal kanal daha sonra genisletildi
[9]. Bu da tamamen tatmin edici degildi ve Duhamel ve Soave tarafindan agiklananlar
gibi daha yeni tekniklerin ortaya ¢ikmasina yol agti [10,62]. Duhamel, retrorektal bir
yaklagimi ve ardindan ganglionik kolon ile aganglionik rektumun yan yana anastomozunu
tercih etti ve boylece pelvik bolgeden ve rektumun 6n tarafindaki sinirlerden tamamen
kacinildi [10]. Soave'nin pelvik tabanin innervasyonuna zarar vermemek igin ¢oziimii,
rektal mukozal tiipiin submukozal diizlemden diseke edildigi endorektal pull-through

prosediiriinii tasarlamakti [62].

15



Swenson

Sekil 8: Hirschsprung hastaligi icin en yaygin kullanilan dért cerrahi prosediir.

(Ziegler MM at all, Operative Pediatric Surgery, Hirschsprung Disease, Sekil 44-1,
McGraw-Hill Education 2014)

Swenson prosediirii: Dentat ¢izgiye nispeten yakin olan tiim aganglionik bagirsaklarin mobilize edilmesi

ve rezeke edilmesinden sonra saglikli kolonun anal kanala ugtan uca anastomoz yapilmast.

Rehbein prosediirii: Ust aganglionik kolonun rezeke edilmesinden ve genellikle daha

Sonra genigletilen 3 ila 5 cm distal aganglionik kolonun yerinde birakilmasindan olusur.

Duhamel prosediirii:Retrorektal yaklagimi ve saglikli kolonun aganglionlu rektumun

arkasina yan yana anastomozunu igerir.

Soave prosediirii: Rektal mukozal tiipiin submukozal diizlemden diseksiyonunu ve

ardindan ganglionik kolonun rektal kilif icinden ¢ekilmesini icerir

Son birkag yilda popiilerlik kazanan transanal yaklasim, 1998 yilinda De la Torre-
Mondragon ve Ortega tarafindan tanimlanan transanal endorektal pull through (TERP)
yontemidir [63]. TERP prosediirii, ganglionik bagirsaklarin transanal olarak ¢ekilmesini
ve ardindan dentat ¢izgisinin hemen tizerinde, dogrudan bir anastomozdan olusur (Sekil
9) (Sekil 10) [63]. Transanal submukozal diseksiyon (Soave benzeri) veya bagirsak
duvarinin tam kalinlikta diseksiyonu (Swenson benzeri) ile olusturulan kisa aganglionik
kas manseti kullanilarak yapilabilir [63-65]. Periton boslugunda kapsamli
maniplilasyondan kaginarak bu yaklasimin postoperatif adezyon riskini azalttigi
diisiiniilmektedir. Ayn1 zamanda rektum disinda genis pelvik diseksiyondan kaginilarak
pelvik taban innervasyonunun hasar goérmesi de dnlenir. Bu teknigin kisa vadeli sonuglari
olumlu goriinmektedir. Baz1 calismalar diger tekniklerle karsilastirilabilir sonuglar rapor

ederken, daha iyi sonuglar bile bildirilmistir [64,66,67]. Ancak TERP islemi sirasinda
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anal sfinkterin asir1 gerilme nedeniyle hasar gorebilecegi endisesi devam etmektedir[68].
Bu endiseye ragmen, Van Leeuwen ve meslektaglart tarafindan 2002 yilinda
gergeklestirilen manometrik bir calismada, abdominal ve transanal yaklasimlar arasinda
sfinkter islevi agisindan higbir fark bulamadi [69]. Yazarlar daha sonra transanal
yaklasimin sfinkter hasari riskini artirmadigt sonucuna vardi. Ancak Stensrud ve
meslektaglar1 tarafindan yapilan daha yeni bir arastirma, sfinkter hasar1 ve idrar
kagirmanin aslinda abdominal yaklasimla karsilastirildiginda anal yaklasimda daha sik

goriildiigiini gosterdi [70].
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Sekil 9: Transanal endorektal pull through (TERP) prosediirii*

A: Amaglanan transanal gevresel insizyonun dentat ¢izginin yaklastk Smm yukarisindaki konumu, noktali

cizgiyle isaretlenmistir:
- bu agsama, transanal insizyonun konumunu géstermektedir.

B: Rektumun submukozal diizlemini takip ederek periton boslugu seviyesine ulasincaya kadar endorektal

diseksiyon yapilir:

- submukozal diizlemden diseksiyon yapilir ve rektal duvarin kasli kismi gcevresel olarak serbestlestirilir,

karn igi kolon kas kilifindan kurtarilir. Daha sonra kolon aniisten ¢ekilir.
C: Cekilen aganglionik kolon rezeke edilir ve saglikli kolon ile aniis arasinda anastomoz yapulir:
- aganglionik kisim rezeke edilir ve saglikli kolon aniisten ¢ikarildiktan sonra anastomoz yapilir.

*Haricharan RN ve georgeson KE, Hirschsprung Disease, Semin Pediatr Surgery, 2008 November
(17(4):266-75)
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Sekil 10: Transanal endorektal pull through ameliyati

2.8. UZUN DONEM SONUCLAR

En iyi cerrahi ugraglara ragmen, aragtirmalar HH'nin tam anlamu ile tedavi
edilemeyen bir hastalik oldugunu vurgulamaktadir. Bu durum, diizeltici cerrahi
sonrasinda biiyilk bir hasta grubunun kabizlik ve diski tutamama gibi digkilama
bozukluklarindan yakinmaya devam ettigini bildiren ¢esitli calismalarla gosterilmektedir
[71-75]. Bugiine kadar baz1 hastalarin neden digerlerinden daha fazla sorun yasadigi agik
degildir. Agik olan su ki, bu bozukluklarin genis kapsamli sonuglar1 olabilir, ¢iinkii hem
kabizlik hem de diski kagirmanin yasam kalitesini olumsuz etkiledigi bilinmektedir

[76,77].
2.8.1. Hirschsprung-iliskili Enterokolit

Hirschsprung-iligkili ~ Enterokolit ~(HIEK), HH'mn en tehdit edici
komplikasyonudur, ¢iinkii morbidite ve mortalite olast sonuglardir. Patogenezi
bilinmemektedir [78]. Vakalarin %5-42'sinde goriiliir ve HH diizeltici ameliyatindan
once veya sonra gelisebilir [79]. Down Sendromlu hastalarda ameliyat 6ncesi ve sonrasi
HIEK oran1 anlamli derecede daha yiiksektir [80]. Karin siskinligi, patlayici ishal gibi
semptomlar kotii kokulu diski, kusma ve ates tipiktir, ancak belirtiler degisiklik

gosterebilir. Pastor ve arkadaslari, erken tani ve tedaviyi tesvik etmek icin tanisal bir
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puanlama sistemi onerdiler [81]. HIEK'in tedavisi siv1 resiisitasyonii, gastrointestinal

sistemin dekompresyonu ve antibiyotiklerden olusur [82].

2.8.2. Kabizlik

Kabizlik HH hastalarinin baslica sikayetidir. Etkilenen bagirsaklarin cerrahi
olarak ¢ikarilmamasi durumunda hastalarda karin sisligi, Hirschsprung hastaligina bagh
enterokolit, biiyiime geriligi ve ciddi vakalarda 6liim goriilebilir. Bununla birlikte, cerrahi
diizeltmeden sonra bile HH hastalariin biiyiik ¢ogunlugunda yasam boyu kabizliga olan

egilim devam etmektedir.

Kabizliga egilimin ¢esitli nedenleri olabilir. Birincisi ve en 6nemlisi, HH'lig1 olan
hastalarda hicbir zaman islevsel bir rektoanal inhibitor refleks olmayacaktir [25,83]. Bu
refleks ve ardindan i¢ anal sfinkterin gevsemesi, diskinin diizgiin gecisi i¢in hayati 6neme
sahiptir. Ikincisi, eksik rezeksiyon disk1 gecisini engellemeye devam edebilecek kalint:
aganglionik bagirsaklarla sonuglanabilir. Son olarak, kabizlik genel popiilasyonda yaygin
bir sikayettir ve tahmini goriilme sikligi %16'dir[84]. Kabizliga neden olan ikincil
nedenler dislandiktan sonra bu sikayetlerin ¢cogunlugu fonksiyonel digskilama bozuklugu
(dissinerjik diskilama), digkinin yavas gegisi veya irritabl bagirsak sendromu ile
aciklanabilir. Bu bozukluklarin genel popiilasyondaki yiiksek prevalansi nedeniyle HH
hastalarinin Kabizlik sikayetlerinde de bu bozukluklarin rol oynamasi muhtemeldir. HH
hastalarinin  gikayetlerinde diger kabizlik nedenlerinin ne ol¢iide rol oynadiginin

belirlenmesi i¢in daha fazla aragtirma yapilmasi gerekmektedir.

2.8.3. Fekal inkontinans

Fekal inkontinans, 6zellikle diizeltici operasyon sonrasinda HH'li hastalarin sik
goriilen bir sikayetidir. Cogunlukla kirlenmeyle sinirli olan fekal inkontinansin genel
popiilasyondaki prevalansinin yaklasik %8 oldugu tahmin edilirken, HH hastalarinda bu
oran %40'a kadar ¢ikabilir [71,73]. HH hastalarinin fekal inkontinans sikayetlerinin,
ameliyat sirasinda anal sfinkterin hasar gérmesi veya pelvik tabanin innervasyonunun bir
sonucu olabilecegi veya cerrahi diizeltme sonucu rektal rezervuarin azalmasindan
kaynaklanabilecegi one siiriilmiistiir [85]. HH hastalarinda zayif disk1 kontinansi i¢in total
kolonik aganglionoz ve HH'nin Down sendromu ile kombinasyonu gibi bilinen birkag

risk faktori vardir [71,86]. Fekal inkontinans i¢in diger bir potansiyel risk faktori,
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pediatrik ve geriatrik popiilasyonda siklikla goriilen bir fenomen olan fekal inkontinans
ile iliskili kabizlik olabilir [87]. HH hastalarinin ¢ogunda fekal inkontinansin nedeni

belirsiz kaldig1 i¢in bu konu {izerinde daha fazla arastirmaya ihtiyag¢ vardir.

2.8.4. Yasam Kalitesi

Yasam kalitesi, 6zellikle HH gibi kronik hastaliklarda, uzun vadeli sonuglarin
degerlendirilmesinde giderek daha 6dnemli bir rol oynamaktadir. Yasam kalitesi genis bir
kavramdir ve tanimi geregi 6zneldir. Genellikle fiziksel, psikososyal ve sosyal alanlarin
yani sira ¢evre, bagimsizlik diizeyi ve maneviyat da dahil olmak tizere ¢esitli alanlara
boliiniir. Kabizlik ve fekal inkontinans gibi defekasyon bozukluklarinin yasam kalitesini
etkiledigi bilinmektedir [88,89]. HH hastalarinda bu bozukluklarin prevalansi nispeten
yiiksektir ve yasam kalitelerini olumsuz yonde etkiledigi varsayilabilir. Bu diisiince tarzi,
HH hastalarinda uzun vadeli fonksiyonel sonuglar ve yasam kalitesi iizerine cesitli
caligmalara yol agmisgtir [68—72,82,83]. Ne yazik ki bu sikayetlerin ve yasam kalitesine
etkilerinin yaslanmayla birlikte nasil gelistigi hala belirsizdir. Bu nedenle digkilama
bozukluklarinin yasam kalitesi tizerindeki etkisinin farkli yas gruplarinda nasil degistigini

belirlemek i¢in ek arastirmalara ihtiyag¢ vardir [90].

3. HASTALAR VE YONTEM

Calismanin etik kurul onay1 Sigli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi
Saglik Uygulama ve Arastirma Merkezi Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’ndan
07/11/2023 tarthinde 4156 say1 numarasi ile alinmistir.

Bu ¢alismada 2012-2022 yillar1 arasinda histopatolojik olarak HH tanisi alan ve
Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesinde HH hastalig1 nedeniyle diizeltici

operasyonu yapilan hasta dosyalar retrospektif olarak tarandi.
Calismaya dahil edilme kriterleri:
* 18 yasindan kii¢iik olmak

» Patolojik olarak Hirschsprung hastaligi (aganglionozis) tanisi almis ve iki

ameliyat teknigine uygun ameliyat yapilmis olmasi

Calismaya dahil edilmeme kriterleri
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» Total kolonik hirschsprung hastalig1 tanis1 almak

* Anorektal malformasyon eslik ediyor olmasi

* Anal bolgeye ait bagska nedenlerle ameliyat olmak

* Sonuglar iizerinde yeterli degerlendirilme yapilamadan exitus olmus hastalar

» Histopatolojik olarak HH tanis1 almis ancak operasyonu tamamlanmamis olmak
* HH tanis1 almis ancak kalici stoma ile devam ediyor olmak

* Bagka merkezde opere olmus olmak

Hastalarin cinsiyet, basvuru sikayetleri, eslik eden ek hastaliklar, tan1 aldiklar yas,
operasyon yasi, preop enterokolit varligi, laparoskopi kullanimi, segment uzunlugu, gegis
zonu lokalizasyonu, takip siireleri, operasyon tipi, postoperatif komplikasyonlar,
postoperatif enterokolit gecirme durumu, postoperatif fekal inkontinans varligi,
postoperatif kabizlik varligi, anorektal manometri yapilan hastalarin manometri
sonuglari, postoperatif kolon grafisi c¢ekilmis olan hastalarin kolon grafi sonuglari

degerlendirildi.

Iki hasta hari¢c tamamina rektal biyopsi ile tan1 konuldu. Bir hastada ileus
sebebiyle laparotomi yapildi. Gegis zonu goriiliip biyopsi alindi. Patoloji sonucu
HH ile uyumlu geldi. Diger hastada sigmoid volvulus nedeniyle acil laparotomi

yapildi. Kolon rezeksiyonu yapildi. Distal u¢ aganglionik olarak degerlendirildi.

Iki ¢esit ameliyat yontemi uygulandi. Hastalar rektal yikamalara cevap veriyorsa
Transanal endorektal pull through (TERP) tercih edildi. Rektal yikama cevabi
yoksa, preop enterokolit yonetiminde zorluk olmasi durumunda, yikama cevabi1
var ancak kolon ¢apt normal boyutlara ulasmamissa Duhamel-Martin teknigi

tercih edildi.

Transanal endorektal pull throug (TERP) litotomi pozisyonunda dentat
line Icm {izerinden submukozal endorektal diseksiyon yapildi. Ganglionik barsak
aganaglionik cuff i¢ine yerlestirildi. Cuff posteriordan dentat line 1 cm iizerine
kadar, insize edilerdi. Ardindan ganglionik barsak anastomozu yapildi.
Laparoskopi destegi iki tiirlii saglandi. Laparoskopi destekli TERP (LATERP)
yapilan hastalarda frozen incelemesi i¢in biyopsi alinmasi, mezenterin

diseksiyonu ve peritoneal refleksiyonun agilmasi saglandi. Ardindan anal
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diseksiyona gecildi ve cuff insize edilerek anastomoz yapildi. Laparoskopi
seviyeleme yapilan hastalarda sadece frozen incelemesi i¢in aganglionik, gecis
zonu ve ganglionik oldugu diisiiniilen bolgelerden biyopsiler alinarak frozen
bekleme siiresinde anal diseksiyona devam edildi. Operasyon transanal

tamamlandi.

Duhamel operasyonu yapilan hastalarin tamamina daha 6nce ganglionik
kolon seviyesinden kolostomi yapilmisti, sol alt kadrandaki kolostomi stomasi
insizyonu hokey sopasi seklinde pelvise dogru uzatilarak insizyon yapildi.
Sakrum ve rektum arasi retrorektal diseksiyonu takiben dentat line 1cm iizerinden
yapilan yarim ay insizyonu ile proksimal kolon anastomoz edildi. Ortak duvar 60
mm endostapler veya 80 mm linecer stapler kullanilarak tek liimen halinde
getirildi. Aganlionik distal rektum martin modifikasyonuna uygun proksimal

kolona anastomoz edildi.

Hastalar telefon ile aranarak poliklinik kontroliine c¢agirildi. Gelebilen
hastalarin sikayetleri sorgulandi. Skorlama icin gerekli sorular soruldu ve

kaydedildi. Gelemeyen hastalar icin telefonla ulasilarak skorlamalar yapilda.

Roma IV skoru >2 olan ve bu sikayetleri 1 aydan fazla devam eden hastalar kabiz
olarak degerlendirildi (Tablo 1) [92].

TABLO 1: Cocuk ve adolesanlarda Roma IV skorlamasi

Kriter Evet | Hayir
1. Tuvalette haftada <2 defekasyon 1 0

2. Agnli veya sert bagirsak hareketlerinin oykiisii 1 0

3. Retensif postiir veya asir1 isteyerek digki tutma oykiisii | 1 0

4. Tuvaleti tikayabilecek genis ¢capli digkilarin 6ykiisti 1 0

5. Rektumda biiyiik bir digki kitlesinin varlig 1 0

6. Haftada >1 fekal inkontinans epizodu 1 0
Skoru >2 olmal1 ve bu sikayetlerin 1 aydan fazla devam etmeli

Holschneider skorlama sistemi (HSS), Rintala skorlama sistemi (RSS),

Pena (PSS) ve Krikenberck skorlama sisteminde (KSS) elde edilen puanlar tiim

22



hastalar i¢in kaydedildi [93-97]. Bu skorlar Kontinan inkontinan ayirminda

kullanilmadi. Bagirsak fonksiyon skoru olarak degerlendirildi.

Holschneider tarafindan tanimlanan skorlama sistemi 7 sorudan olusmaktadir.
Analiz edilen parametreler diskilama sikligi, diski tutarliligi, kirlenme, rektal his, geri
tutma yetenegi, ayirt edebilme yetenegi ve tedavi ihtiyacidir. Bu yedi parametrenin her
biri, bozulma derecesine gore 0-2 olarak puanlanir, toplam skor ise 0 ile 14 arasinda
degisir (Tablo 2). Holschneider’in tanimina gore, 10 ila 14 arasinda bir puan alan
hastalarin “iyi” bir kontinansa sahip olduklari, 5-9 aras1 “makul” bir kontinans oldugu ve

5’in altinda skor alanlarin ise “inkontinan” oldugu diistiniilmiistiir (Tablo 2) [93].

TABLO 2: Holschneider skorlama sistemi.

Holschneider Skorlama Sistemi.
Kriter Puanlar
1. Diskilama sikligi:

- Normal (1-2/giin) 0
- Sik. >3/¢gilin 1
- Cok sik 2
2. Diski kivami:

- Normal 0
- Yumusak 1
- Sivi 2
3. Kirlenme:

- Havir 0
- Stres/ishal 1
- Stirekli 2
4. Anal his:

- Normal 0
- Azalmis 1
- Avirt edilemez 2
5. Diskivi tutabilme:

- Evet. dakikalarca 0
- Evet. sanivelerce 1
- Tutamivor 2
6. Diski kivamimi avirt edebilme:

- Normal 0
- Azalmis 1
- Avirt edilemez 2
7. Tedavi ihtivact:

- Hicbir zaman 0
- Bazen 1
- Her zaman 2
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Rintala’nin skorlama sistemi, 1 ile 20 arasinda degisen bir degiskenlik skoru ile;
1 ile 2 arasinda degisen diskilama siklig1 disinda, O ile 3 arasinda puan alan 7 sorudan
olusmaktadir (Tablo 3). Saglikli ¢ocuk popiilasyonunda da dogrulanmis tek anket budur
[98,99]. 18 ile 20 arasinda degisen skorlara sahip hastalarin “miikemmel” bir kontinansa
sahip olduklar, 11 ile 16 “iyi”, 9 ile 11 “makul” ve 6 ile 9 “kotii” kontinans oldugu kabul
edilir [94].

TABLO 3: Rintala skorlama sistemi

Rintala Skorlama Sistemi
Kriter Puanlar
1. Tutabilme:

- Her zaman

- Haftada 1'den az problem
- Haftalik problemler

WIN|F—|O

- Goniilli kontrol yok

2. Diskilama ihtiyacini hissetme/raporlama:
- Her zaman

- Cogu zaman belirsiz 1
- Yok 2

3. Diskilama sikligi:

o

- Diger her giin ila giinde iki kez
- Daha sik 1
- Daha az sik

4. Kirlenme:

- Hig

- Haftada birden az lekelenme, i¢ camasir1 degistirmeye gerek yok

N

- Sik lekelenme, i¢ ¢amasirt degistirme gerektiriyor

WIN|FP,|O

- Giinliik kirlenme, koruyucu dnlemler gerektiriyor
5. Kazalar:

- Hig

- Haftada birden az

- Haftalik kazalar, genellikle koruyucu dnlemler gerektiriyor

WIN|FR,|O

- Glinliik, giindiiz ve gece boyunca koruyucu 6nlemler gerektiriyor
6. Kabizlik:

- Kabizlik yok

- Diyetle yonetilebilir

- Laksatiflerle yonetilebilir

WIN|FL]|O

- Lavmanlarla yonetilebilir

7. Sosyal problemler:

- Sosyal problem yok

- Bazen (kotii kokular)

- Sosyal yasami kisitlayan problemler

- Ciddi sosyal ve/veya psikolojik problemler

wWIN|F—|O
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Krickenbeck ve Pefia’nin anketleri birbirine ¢cok benzerdir. Bu yilizden Pefia’nin
anketinin son sorusu hari¢ tutuldugunda her iki skorlama sistemi de ii¢ parametreyi
degerlendirir; istemli barsak hareketleri, kirlenme ve kabizlik. Istemli barsak hareketleri;
diskilama i¢in tuvalete gitme diirtiisiinii ve bunu dile getirme kapasitesini ve barsak
hareketini tutma diirtlisii olarak tanimlanir. Kirlenme, istemli bagirsak hareketlerinden
bagimsiz olarak ortaya ¢ikabilen i¢ camasirini lekeleyen kii¢iik miktarlarda istemsiz digki
sizintis1 olarak tanimlanir. 1. Derece kirlenme “bazen” olusur (haftada bir veya iki kez),
2. Derece kirlenme “giinliik” ama sosyal sorunlara neden olmaz ve 3. Derece kirlenme
ise sosyal sorunlara neden olur. Kabizlik, rektumu her giin yardim almadan kendiliginden
bosaltma kabiliyetsizligi olarak tanimlanmaktadir (1. Derece: Hasta diyetle
yonetilebilmektedir; 2. Derece: Hastanin laksatif gereksinimi vardir; 3. Derece: Hastanin
lavman gereksinimi vardir). Bunlarin disinda Pefia’nin anketinde {iriner inkontinans
durumu da sorgulanmaktadir. (1. Derece: Bazen damlatma / gece ve giindiiz idrar
kagirmama; 2. Derece: Tamamen inkontinans). Her iki anket de nihai bir puan
ongormemektedir (Tablo 4) [96,97].

TABLO 4: Pena ve Krikenbeck skorlama

sistemi
- - KRIKENBECK SKORLAMA SISTEMI

PENA SKORLAMA SISTEMI
Kriter puaniar Kriter Puanlar
1. Gonillii digkilama hareketleri: 1. Goniillii digkilama hareketleri:
- Evet 1 - Evet 1
- Hayir 0 - Hayir 0
2. Kirlenme: 2. Kirlenme:
- Derece 1: ara sira (haftada bir veya iki kez) |1 - Derece 1: ara sira (haftada bir veya iki 1
- Derece 2: her giin, sosyal problem yok 2 kez)
- Derece 3: siirekli, sosyal problem 3 - Derece 2: her giin, sosyal problem yok | 2
3. Kabizlik: - Derece 3: siirekli, sosyal problem 3
- Derece 1: diyet degisiklikleriyle yonetilebilir | 1 3. Kabizlik:
- Derece 2: laksatifler gerektirir 2 - Derece 1. diyet degisiklikleriyle 1
- Derece 3: lavman gerektirir 3 yonetilebilir
4. Idrar kagirma: - Derece 2: laksatifler gerektirir 2
- Yok 0 - Derece 3: lavman gerektirir 3
- Derece 1: ara sira 1slatma/damlama 1
- Derece 2: gece ve hafif giindiiz 1slatma 2
- Derece 3: tam inkontinans 3
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Fekal inkontinans varlig1 hasta anamnezine gore yapildi. Inkontinansi olan

hastalarin tamaminda Wexner skoru>2 idi.

Wexner skorlamasinda 0:tamamen inkonitanan, 20:normal olarak kabul
edilir. Fekal kontinans puani, fekal inkontinansin tipini, sikligin1 ve hastanin
yasaminit ne Olciide degistirdigini dikkate alan Tablo-3’ten alinan puanlarin

eklenmesiyle belirlenir. Yasam kalitesini belirtmektedir [100].

TABLO 5: Wexner inkontinans skorlamasi

< < > > < >
Inkontinans Higbir Ayda [ Haftada | Ayda [ Haftada | Giinde [ Giinde
Tipi Zaman 1 1 1 1 1 1
Kati 0 1 2 2 3 3 4
Sivi 0 1 2 2 3 3 4
Gaz 0 1 2 2 3 3 4
Ped ihtiyaci 0 1 2 2 3 3 4
Yasam Tarzi |, 1|2 2 |3 3 4
Degisimi
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Postoperatif enterokolit gegiren hastalar Pastor ve ark. Puanlama sistemine
gore degerlendirildi (Tablo 6) [81]. ilk 1 yil igerinde enterokolit gegirenler
postoperatif enterokolit, 1 yi1ldan sonra enterokolit ge¢irenler uzamis enterokolit

olarak siniflandirildi.

TABLO 6: Hirschsprung hastalig1 iliskili enterekolit (HIEK >10)

HIRSCHSPRUNG HASTALIGI ILISKILI ENTEROKOLIT
Oykii Skor
Patlar tarzda diyare 2
Pis kokulu diyare 2
Kanli ishal 1
Daha 6nce HEK oOykiisii 1
Fizik muayene Skor
Distansiyon 2
RT sonrasi patlar gaz ve gaita ¢ikisi 2
Periferal perfiizyon bozuklugu 1
Ates 1
Letarji 1
Radyoloji Skor
Multipl hava-sivi seviyeleri 1
Dilate anslar 1
Mukozada testere disi goriintiisti 1
Rektosigmoid alanda Cut-off isareti 1
Pnémotozis 1
Laboratuvar Skor
Lokositoz 1
Sola kayma 1
TOPLAM 20
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Tim hastalara Bristol kaka skalasina gore gaita sekilleri soruldu (Tablo
7) [101]. Tip 1 ve tip 2 kati, tip 3 ve tip 4 normal, tip5, tip6, tip 6 yeterli

formasyona ulagsmamis olarak kayit edildi.

TABLO 7: Bristol kaka skalasi

':‘:. Tip1 Aynk sert parcalar

- Tip 2 Half pargal ve sosis gibi
- Tip3 Sosis gibi ve yuzey catlakh
q Tip4 Puruzsoz, yumusak sosis veya

yilan gibi

“s Tip 5 Duzgun kenar, yumusak parcgalar
‘* Tip 6 Daginik kenarl, peltemsi kivam

lip 7 Kal parga icermeyen sivi kivam

Anorektal manometri (AM) islemi tim hastalara postoperatif dénemde
yapilmasi Onerildi. Ancak sadece 21 hasta islemi kabul etti. Hastalara bir gece 6nce ve
islem sabahi en erken 4 saat 6nce olmak iizere rektal lavman uygulandi. Rektumun
bosaltilmasinin ardindan hastalara; en rahat olduklar1 ebeveyn refakatinde, sol yan yatar
pozisyonda, sedasyon veya anestezi uygulamasi yapilmadan anorektal manometri
(rectoscan, Aymed Medical Technology, Istanbul, Tiirkiye) yapildi. Siv1 perfiizyonlu, 4
kanalli, spiral yerlesimli kapiller sisteme sahip, 1 diametre ¢capinda ve 90 derecelik agilar
yaparak yerlestirilmis basing 6l¢iim delikleri arasinda 0,5 mm mesafe bulunan 12 Fr
pediatrik anorektal manometri kateteri (GAST-CATH, Aymed Medical Technology,
Istanbul, Tiirkiye) kullanilarak Aymed Suite (Aymed Medical Technology, Istanbul,
Tiirkiye) programi araciligiyla dinlenim anal kanal basinci (mmhg) (DAKB), sikma anal
kanal basinc1 (mmhg) (SAKB), RAIR varlig1 kaydedildi. DAKB elektromyografi (EMG)
aktivitesinin olmadig1 1 dklik zaman diliminde alindi, SAKB degerlendirilirken 6l¢iim
aralarinda en az 30 sn kadar beklenilerek toplam 3 &lgiim alindi. RAIR igin 6nce 10ml
hava ile 6l¢iime baslanildi. RAIR olusmamas1 halinde her 6l¢iimde voliim 5ml arttirilarak

olgiimler tekrarlandi. Olgiim esnasinda kataterin perfiizyonu izotonik sodyum kloriir
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cozeltisi ile 2 ml/dk olacak sekilde saglandi. Ayrica EMG problari ile de elektromyografik
dlgiimler de elde edildi. Olgiimiin tamamlanmasinin ardindan ayni kateter bir “puller”
(cekici) ile Imm/sn sabit hizda cekilerek elde edilen veriler Aymed Suite (Aymed
Medical Technology, Istanbul, Tiirkiye) programi araciligiyla degerlendirilerek bir anal
profil elde edildi. Anal kanal asimetri degeri istasyonlara boliinmis anal kanal profili
tizerinde her istasyon icin dort kadranda ortalama basingtan kayma oranma gore
bilgisayar tarafindan hesaplandi. Anal vergeden 1 cm proksimalde olan ve en yliksek
basinca sahip PENA tarafindan diiz kas kompleksi olarak isimlendirilen bu bolgeden 4
kadranda alinan persentil cinsinden 4 asimetrik say1 toplanip 4’ e bdliinmek suretiyle bu

istasyondaki radial asimetri oranina ulasildi.

Kateterler ve AM sistemi her hasta icin ayr1 ayr1 kalibre edildi. Elde edilen veriler
ile skorlama sistemlerinden alinan puanlar ve anorektal manometrik 6l¢iim sonuglari

karsilastirilarak degerlendirildi.

Fekal inkontinansi olan hastalar genel anestezi altinda muayene edildi.
Muayenesi yapilan hastalarda dentat line dogal olarak goriildii [102]. Stimilator
muayenesinde sfinkter kasilmasi normal olarak degerlendirildi. iki hastaya

muayene Onerildi ancak isleme gelmediler.

Inkontinans ve kabizlik nedeniyle skopi altinda kontrastli kolon grafisi
¢ekilmis olan hastalarin kolon grafileri inen kolon ¢apt > 4 cm olan dilate ve

kolon ¢ap1 < 4 cm dilate olmayan olarak kaydedildi [103].

3.1.ISTATISTIK
Istatistiksel analiz i¢in SPSS 15.0 for Windows programi kullanildi. Tanimlayici

istatistikler; kategorik degiskenler icin say1 ve yiizde, sayisal degiskenler i¢in ortalama,
standart sapma, minumum, maksimum, ortanca olarak verildi. Gruplarda oranlar Ki Kare
Testi ile karsilastirildi. Sayisal degiskenlerin karsilastirmalari normal dagilim kosulunu
saglanmadigindan bagimsiz ikiden ¢ok grup karsilastirmalar1 Kruskal Wallis testi ile
bagimsiz iki grup karsilastirmalart Mann Whitney U testi ile yapildi. Sayisal veriler arasi
iliskiler normal dagilim kosulu saglanmadigindan Spearman Korelasyon analizi ile

incelendi. Alfa anlamlilik seviyesi p<0,05 olarak kabul edildi.
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4. BULGULAR

Dosya taramasinda HH tanis1 alan toplamda 127 hasta verisine ulasildi. 13 hasta
total kolonik HH olmasi, 1 hastaya myektomi yapilmasi, 1 hastaya botox uygulanmasi
nedeniyle, 3 hastaya anorektal malformasyon eslik etmesi, 3 hasta dis merkezde
operasyonu yapildigi, 1 hasta kalici ilestomi, 2 hasta kalic1 kolostomi yapilmasi, 5 hasta

exitus, 6 hasta rektal biyopsi sonucu ganglion negatif ancak takibe devam etmemesi, 3
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hastanin verilerine ulasilamamasi nedeniyle ¢alisma dis1 birakildi. Toplamda 89 hasta

caligmaya dahil edildi (Tablo 8).

TABLO 8: Harig tutulan hastalar

Duhamel

N=29

89 hasta TERP
N=60
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Operasyon tiirlerine gére dagilima bakildiginda Duhamel grubunda 29 hasta,

TERP grubunda 60 hasta vardi.

Cinsiyet dagilimina bakildiginda Duhamel operasyonu yapilan hasta grubunda
7’si kadin, 22’si erkek; TERP grubunda 16°s1 kadin 44’ erkek cinsiyetinde idi. Her iki
grup arasinda, cinsiyet yoniinden istatistiksel olarak anlamli bir fark goriilmedi (p>0,05)

(Tablo 9).

TABLO 9: Cinsiyete gore dagilim

o Toplam Duhamel TERP
Cinsiyet P
N(%0) N(%0) N(%0)
Kadin 23 (25,8 7(24,1 16 (26,7
(25.8) (24.1) (26,7) 0.798"
Erkek 66 (74,2) 22 (75,9) 44 (73,3)

Bagvuru sikayetlerine gore karsilastirildiginda kusma, beslenme intoleransi, kotii
kokulu ishal gibi enterokolit semptomlari ile bagvuran hasta sayis1 Duhamel grubunda 18,
TERP grubunda 17; kronik sikayetler Duhamel grubunda 11, TERP grubunda 43 olarak
bulundu. Duhamel grubunda akut sikayetler ile basvuru orani anlamli olarak yiiksek

bulundu (p<0,05) (Tablo 10).

TABLO 10: Sikayet tiiriine gore gruplarin dagilimi

Toplam Duhamel TERP
Sikayet Tiirii P
N(%0) N(%0) N(%0)
Kronik sikayetler 54 (60,7) 11 (37,9) 43 (71,7)
0,002%
Akut sikayetler 35 (39,3) 18 (62,1) 17 (28,3)

Calismaya dahil edilen tiim gruplarda 28 hastada bir ve ya birden fazla ek anomali
vardi. 5 hastada MSS’ ait, 10 hastada KVS’e ait, 4 hastada Endokrin sistem ait, 9 hastada

Uriner sisteme ait ek hastalik vardi. 8 hasta prematiirite dogum hikayesi, 2 hastada down
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sendromu saptandi(Tablo 11). Ek hastaliklar agisindan iki grupta anlamli fark saptanmadi

(p>0,05) .

TABLO 11: Ek hastaliklar

Merkezi Sinir Sistemi(MSS) 5(5,6)
Kardiyovaskiiler Sistem (KVS) 10 (11,2)
Ek Uriner Sistem 9(10,1)
Hastaliklar n (%) | Endokrin Sistem 4 (4,5)
Prematiirite 8(9,0)
Down Sendromu 2(2,3)

Her iki grup tan1 aldiklar1 yas agisindan karsilastirildi. TERP grubunda en kiigiik
tan1 yast 0,25 ay(7 giin) en biiyiik yas 163 yasti. Median yas 2,5 ay olarak bulundu.
Duhamel grubunda en kiiciik yas 1 ay iken en biiyiik yas 205 aydi. Median yas 11 ay
olarak bulundu. (p<O Duhamel grubu tami yasi agisindan anlamli olarak yiiksek
bulundu,05) (Tablo 12)

TABLO 12: Tan1 yagina(ay) gore gruplarin karsilastiriimasi
Toplam Duhamel TERP P

Tam Yas1 — Ay

16,3+31,8
Ort.+SD Min-Maks 20,4+39.,4 29,1£51,2

0,25-163 |0,006*

(Median) - -
0,25-205 (6) 1-205 (11) 25)
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HH tanis1 almis ancak diizeltici ameliyat1 dncesinde enterokolit gecirme durumu

her iki grup arasinda karsilastirildiginda Duhamel grubunda anlamli olarak yiiksek
bulundu (p<0,05) (Tablo 13)

TABLO 13: Preoperatif enterokolit agisindan gruplarin karsilastiriimasi

Preop
Toplam | Duhamel TERP
Enterokolit n (%)
Yok 61 (68,5) | 11(37,9) | 50(83,3)
<0,001*
Var 28 (31,5) | 18(62,1) | 10(16,7)

Operasyon yasi acisindan karsilastirildiginda Duhamel grubunda en kiiciik

operasyon tasi 5 ay, en bilylik yas 207 ay, median yas 18 ay; TERP grubunda en kiigiik

yas 0,6 ay(18 giin), en biiylik yas 165 ay, median yas 7,5 ay olarak bulundu. Duhamel

grubunda operasyon yas1 anlamli olarak yiiksek bulundu (p<0,05) (Tablo 14).

TABLO 14: Operasyon yasi a¢isindan dagilim

Operasyon Yasi - Ay

Ort.£SD Min-Maks (Median)

Toplam Duhamel TERP P
26,5+43,0 40,2+57,8 19,84+32,1
<0,001*
0,6-207 (12) 5-207 (18) 0,6-165 (7,5)

Gegis zonu yeri agisindan karsilastirildiginda Duhamel grubunda 18 hastada kisa

segment, 11 hastada uzun segment; TERP grubunda 50 hastada kisa segment, 8 hastada
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uzun segment HH saptandi. Duhamel grubunda kisa segment varligi TERP grubuna gore

anlamli olarak diisiikk bulundu (p<0,05) (Tablo 15).

TABLO 15: Gegis zonu yeri agisindan karsilastirilmasi

Gecis Zonu Yeri Toplam | Duhamel TERP P
Kisa segment n (%)
(Rektosigmoid+ 68 (78,2) | 18(62,1) 50 (86,2)

. ) 0,010*
sigmoid)
Uzun Segmentn (%) | 19 (21,8) | 11(37,9) 8 (13,8)

Laparoskopi kullanimimin gruplara gore dagilimma bakildiginda Duhamel
grubunda sadece 7 hastaya seviyeleme biyopsisi yapildi ve operasyona agik cerrahi ile
devam edildi, diger hastalara uygulanmadi. TERP grubunda 9 hastaya seviyeleme
yapilirken 14 hastaya laparoskopi destekli TERP (LATERP) uygulandi. Agik cerrahiye
gecilmedi (Tablo 16).

TABLO 16: Laparoskopi kullanimi

Laparoskopi Toplam Duhamel TERP
N (%) N (%) N (%)
Yok 58 (65,9) 22 (75,9) 36(61,0)
Seviyeleme 16 (18,2) 7(24,1) 9 (15,3)
Asisted 14 (15,9) 0(0,0) 14 (23,7)

Postoperatif sonuglar agisindan karsilastirildiginda Duhamel grubunda 9 (%31)
hastada kabizlik, 1(%3,4) hastada fekal inkontinans, 12(%41,4) hastada enterekolit
saptandi. TERP grubunda 14 (%23,3) hastada kabizlik, 16 (26,7) hastada fekal
inkontinans, 7 (%]11,7) hastada enterokolit saptandi. 1 yildan sonra duhamle grubunda 4
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hastada enterokolit saptanirkeni TERP grubunda 3 hastada enterokolit saptand1 (Tablo
17).

Fekal inkontinans oran1 TERP grubunda anlamli olarak yiiksek bulundu. (p<0,05)
Duhamel grubunda enterekolit oran1 anlamli olarak yiiksek bulundu. (p<0,05) (Tablo 17)

Tablo 17: Postoperatif sonuglar a¢sindan karsilastirilmasi

Postoperatif sonuglar | Toplam Duhamel TERP
N (%) N (%) N (%) ]
Kabizlik 23 (25,8) 9 (31,0) 14 (23,3) 0,437%
Inkontinans 17 (19,1) 1(3,4) 16 (26,7) 0,009*
Enterokolit* 19 (21,3) 12 (41,4) 7(11,7) 0,001%
Uzamis enterekolit** 7 (8,0) 4 (14,8) 3(5,0) 0,197
*ilk 1 yil igerisinde enterokolit ge¢irme durumunu gostermekte
**ilk 1 yildan sonra enterokolit gecirme durumunu gostermekte

Postoperatif komplikasyonlar degerlendirildiginde Duhamel grubunda 1 hastada
retrorektal anastomoz hattinda sinesi goriildii, stapler ile tekrar acildi, 3 hastada ileus
gorildii ve operasyon gerektirdi. TERP grubund 3 hastada frozen incelemesi ganglionik
gelmesine ragmen formal biyopsi sonucu aganglionik gelmesi tizerine redo pull through
yapildi, 4 hastada anal darlik goriildii buji dilatasyon uygulandi, 1 hastada medikal tedavi
ile iyilesen ileus goriildii, 1 hastada Duhamel operasyonu sonrasi anastomoz hattinda

tilser gelisti, medikal tedavi ile yonetildi (Tablo 18).

TABLO 18: Postoperatif komplikasyonlar

Postoperatif komplikasyonlar Toplam Duhamel TERP

N (%) N (%) N (%)
Anal darlik 4 (4,5) 0 (0,0) 4(6,7)
Aganglionik pull through 3(3,4) 0(0,0) 3(5,0)
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Tleus 4 (4,5) 3(10,3) 1(1,7)
Retrorektal anastomozda sinesi 1(1,1) 1(3,4) 0 (0,0)
Anastomoz hattinda iilser 1(1,1) 1(3,4) 0 (0,0)

TERP grubunda LATERP ve digerleri acgisindan inkontinans agisindan

degerlendirildiginde istatiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p>0,05) (Tablo 19)

TABLO 19: TERP grubunda LATERP yapilan ve laparoskopi destegi olmayan gruplarin

karsilastiriimasi
) Inkontinans Inkontinans
Laparoskopi
- Yok Var P
Tipi
N (%) N (%)

Laparoskopi

) 33 (%55) 12 (%20)
destegi olmayan 0,092
LATERP 10 (%17) 4 (%7)

HSS, RSS, PSS, KSS, Roma IV skoru, Wexner skoru ve Bristol kaka skalasina

gore her iki operasyon tipinde anlamli fark saptanmadi (p>0,05) (Tablo 20)

TABLO 20: Skorlarin operasy

on tlirline gore dagilimi

Operasyon Tipi
Total P
Duhammel Endorektal
Wexner Skoru 1,442.5 0,6+1,2 1,8+2,9
0,227
Ort.=SD Min-Maks (Median) 0-9 (0) 0-6 (0) 0-9 (0)
Roma 1V Skoru 1,4+1,9 1,5+1,9 1,4+1,9
0,698
Ort.£SD Min-Maks (Median) 0-6 (1) 0-6 (1) 0-6 (1)
HSS 12,2423 12,6+1,4 12,0+£2,6 0,651
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Ort.£SD Min-Maks (Median) | 3-14 (13) 8-14 (13) 3-14 (13)
RSS 17,1£3,6 17,9+2,1 16,7+4,1
0,837
Ort.+SD Min-Maks (Median) | 4-20 (18) 10-20 (18) 4-20 (18)
PSS 5,0£1,1 5,2+0,8 4,9+1,2
0,309
Ort.£SD Min-Maks (Median) 2-6 (5) 4-6 (5) 2-6 (5)
KSS 5,6%1,5 5,9+1,2 5,4+1,7
0,210
Ort.=SD Min-Maks (Median) 2-7 (6) 4-7 (6) 2-7 (6)
Tip 1-2 27 (30,3) 9 (31,0 18 (30,0)
Bristol Kaka
Tip 3-4 46 (51,7) 17 (58,6) 29 (48,3) 0,406
Skalasi n (%)
Tip 5-6-7 16 (18,0) 3(10,3) 13 (21,7)

Skorlarin postoperatif sonuglara goére puanlamasina bakildiginda kabizlik olan

hasta grubunda roma skoru anlamli olarak yiiksek, RSS, PSS, KSS kabizlik olmayan

grupta anlamli olarak yiiksek bulunmustur. Wexner ve HSS arasinda fark yoktur.

Inkontinansi olan grupta Wexner skoru ve roma skoru, olmayan gruba gore istatiksel

olarak anlamli yiiksek, HSS, PSS, KSS, RSS istatiksel olarak anlamli diisiik bulunmustur.

Enterokolit olan hasta grubunda roma skoru anlamli olarak yiiksek, RSS, PSS, KSS

enterokolit olmayan grupta anlamli olarak yiiksek bulunmustur. Wexner ve HSS arasinda

fark yoktur. Postoperatif uzamis enterokolit olan hasta grubunda roma skoru anlamli

olarak yiiksek, PSS, KSS olmayan grupta anlamli olarak yiiksek bulunmustur. Wexner ve
HSS, RSS arasinda fark yoktur (Tablo 21).

TABLO 21: Postoperatif sonuglara gore skorlarin dagilimi

Postoperatif Kabizhk
Yok Var
Min- Media Min- | Medi
Ort.=SD Maks 0 Ort.£SD Maks an P
Wexner 1384272 | 0-9 0 | 1434204 | 08 | 1 | 0099
Skoru
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?Em IVl 0521068 | 0-3 0 |400:159 | 16 | 4 | <0001
HSS 12,30+2,48 | 3-14 | 13 |12,00:1,54| 9-14 | 12 | 0,068
RSS 17,50:3,81 | 420 | 19 |1587%2,69| 919 | 17 | <0,001
PSS 524+107 | 26 6 | 422¢0,74 | 35 | 4 | <0,001
KSS 5,08+1,47 | 2-7 7 | 439£1,08 | 36 | 4 | <0,001
Postoperatif inkontinans
Yok Var
Ort.+SD I\I\//Ilglls Mendia Ort.+SD Mi?ri‘mu Ma?]di P
\s,\lif)xr:er 0,28:045 | 0-1 0 |6124234 | 29 | 6 | <0,001
?lfm VI 1%+185| 06 | 0 |218:174| 1-6 | 1 | 0002
HSS 13,06:1,05 | 10-14 | 13 | 8712260 | 3-12 | 10 | <0,001
RSS 1854156 | 1320 | 19 |10,88+322| 4-16 | 11 | <0,001
PSS 5,29+0,86 | 3-6 6 | 365093 | 25 | 3 | <0,001
KSS 6,06£1,20 | 3-7 7 | 353:1,12 | 26 | 3 | <0,001
Postoperatif Enterokolit
Yok Var
Ort.+SD II\\AA;rIls M(;dia Ort.+SD Mir:ri‘mu M;]di P
\S’\gzer 1,24:2.40 | 09 0 | 1954303 | 09 1 | 0,144
SRISchT;zl VI 1161168 | 06 | 1 |247:214| 06 | 1 | 0010
HSS 12,33+2,16 | 3-14 | 13 |11,84+2,67| 3-14 | 13 | 0,387
RSS 17,4043,62| 420 | 19 |1589+341| 7-20 | 17 | 0,011
PSS 513+1,02 | 2-6 5 | 442¢117 | 36 | 4 | 0015
KSS 5,83+1,42 | 2-7 6 | 463:1,64 | 37 | 4 | 0,008

Postoperatif Uzamus Enterokolit
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Yok Var
Ort£SD Min- Media Mean Minimu | Medi p
Maks n m an

Wexner 1,5042,66 | 0-9 0 |043:053 | o0-1 0 | 0712
Skoru

Roma Vi 450172 | 06 1 |386+195| 06 | 4 | 0004
Skoru

HSS 12,13+2,35 3-14 13 13,00+1,15| 11-14 13 0,411
RSS 17,08+3,74| 4-20 18 [16,43+2,15| 13-20 | 17 | 0,145
PSS 5,03+1,07 2-6 5 4,14+1,07 3-6 4 0,038
KSS 5,65+1,52 2-7 6 4,29+1,38 3-7 4 0,034

Toplamda 21 hastaya AM yapildi. AM yapilan hasta gruplarinda dinlenme anal
kanal basinci1 (DAKB), stkma anal kanal basinci (SAKB), asimetri indeksi, rair pozitifligi
acisindan istatiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p>0,05) (Tablo 22)

TABLO 22: Operasyon tiplerine gore manometrik 6l¢iimler

Operasyon Tipi
Toplam
Manometrik dlgiimler Duhammel Endorektal
N:21 P
N=7 N=14
DAKB
48,2+28.9 63,0+£39,9 40,8+19,2
Ort+SD  Min-Maks 0,232
_ 15-133 (40) 15-133 (61) | 17-74(36)
(Median)
SAKB
84,9+31,1 86,9+31,1 83,9+32,2
Ort+SD  Min-Maks 0,550
_ 35-147 (80) 35-134 (92) | 40-147 (80)
(Median)
36,3+24.5
Asimetri Indeksi 48,2+32.4 30,4+18,0 0,179
7,5-110,3 (30,9)
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Ort.+SD Min-Maks 16,6-110,3 7,5-67,2

(Median) (35,9) (28,4)
Negatif 6 (28,6) 1(14,3) 5(35,7)

Rair n (%) 0,613
Pozitif 15 (71,4) 6 (85,7) 9 (64,3)

Laparoskopi yapilan hasta gruplarinda HSS, RSS, PSS, KSS, Bristol kaka

skalasina gore istatiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p>0,05) (Tablo 23).

TABLO 23: Laparoskopi kullanimina gore skorlarin dagilimi

Laporoskopi tipleri
Kullanilan skorlar Yok Seviyeleme TERP P
N:59 n:16 N:14
Wexner Skoru
1,1£2,2 2,843,5 1,242,1
Ort£SD Min-Maks 0,091
) 0-9 (0) 0-9 (1) 0-7 (0)
(Median)
Roma IV Skoru
1,6+2,0 1,4+1,5 1,0+1,7
Ort.+SD Min-Maks 0,435
) 0-6 (1) 0-6 (1) 0-6 (0)
(Median)
HSS
12,6£1,5 10,5+3,8 12,6£1,7
Ort£SD Min-Maks 0,150
_ 8-14 (13) 3-14 (12) 8-14 (13)
(Median)
RSS
17,6+£2.9 14,6£5,2 17,5£3,4
Ort.+SD Min-Maks 0,087
) 6-20 (18) 4-20 (17) 10-20 (19)
(Median)
PSS 5,0+1,0 4,6+1,4 5,1+1,1 0,402
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Ort.+SD Min-Maks| 3-6 (5) 2-6 (4,5) 3-6 (5,5)
(Median)
KSS
5,6£1,4 5,1+1,8 5,7€1,7
Ort.£SD Min-Maks 0,546
) 3-7 (6) 3-7 (5,5) 2-7 (6,5)
(Median)
Tip 1-2 20 (34,5) 2 (12,5) 5(35,7)
Bristol Kaka
Tip 3-4 29 (50,0) 9 (56,3) 7 (50,0) 0,388
Skalasi n (%)
Tip 5-6-7 9 (15,5) 5(31,3) 2 (14,3)

AM yapilan hastalarin 6l¢iimleri laparoskopi kullanim sekli ile karsilastirildiginda
istatiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p>0,05) (Tablo 24)

TABLO 24: Laparoskopi kullanim seklinde manometrik dl¢iimlerin dagilimi

Laporoskopi tipleri
Manometrik dl¢iimler Yok Seviyeleme TERP
N:7 N:9 N:5 P
Dinlenme
43,4+21,9 53,6+41,3 492423 4
Ort+SD Min-Maks 0,946*
_ 20-80 (32) 15-133 (40) 20-74 (55)
(Median)
Sikma
85,4+30.4 82,6+30,0 87,0+40,3
Ort+SD Min-Maks 0,926
_ 40-147 (84) 35-134 (80) 40-136 (79)
(Median)
Asimetri Indexi 41,3+19,7
37,2+17,1 31,7+36,1
Ort£SD Min-Maks 15,4-67,2 | 0.279*
_ 16,6-61,3 (35,9) | 7,5-110,3 (20,4)
(Median) 41,7)
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Negatif
Rair n (%)

2 (22,2)

3(42,9)

1(20,0)

Pozitif

7 (77,8)

4 (57,1)

4 (80,0)

0,703

Manometri sonuglari skorlama puanlari kagilastirildiginda AM yapilan hastalarda
Wexner skoru DAKB ile negatif yonde (p=0,007); HSS, DAKB ile pozitif yonde
(p=0,003); RSS DAKB ile pozitif yonde (p=0,005); HSS, SAKB ile pozitif yonde
(p=0,045), RSS, SAKB ile pozitif yonde (p=0,027) istatistiksel olarak istatistiksel olarak
anlamli iligkili saptandi (Tablo 25)

TABLO 25: Skorlarin AM ile korelasyonu

Anorektal Manometri N:21
Skorlama sistemleri DAKB SAKB Asimetri Indeksi
R Pt R pt R pt
Wexner Skoru -0,572 | 0,007 | -0,396 | 0,075 | -0,319 | 0,159
Roma IV Skoru 0,039 | 0,867 | 0,095 | 0,683 | 0,079 | 0,733
HSS 0,613 | 0,003 | 0,442 | 0,045 | 0,345 | 0,126
RSS 0,592 | 0,005 | 0,482 | 0,027 | 0,398 | 0,074
PSS 0,362 | 0,106 | 0,360 | 0,109 | 0,349 | 0,121
KSS 0,421 | 0,057 | 0,315 | 0,164 | 0,220 | 0,339
Bristol Kaka Skalas1| -0,387 | 0,083 | -0,333 | 0,140 | -0,172 | 0,456

AM yapilanlar i¢inde inkontinasi olanla olmayanlar arasinda operasyon tiplerinde

istatistiksel olarak anlamli fark vardi (p=0,016). Inkontinans1 olanlarda TERP operasyon

oram yiiksekti. Inkontinansi olanlarda DAKB olmayanlara gore istatistiksel olarak

anlamli diisiiktii (p=0,012). SAKB ve asimetri indekslerinde istatistiksel olarak anlamli

fark saptanmadi (p=0,069 p=0,169) (Tablo 26).
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TABLO 26: AM yapilan grupta inkontinansi olan ve olmayan grubun karsilastirtimasi

AM (N=21) Inkontinas
P
Yok Var
Operasyon Duhammel 6 (66,7) 1(8,3)
L 0,016%

Tiiri TERP 3(33,3) 11(91,7)
Dinlenme 66,4+32.2 34,5+16,8

0,012*
Ort.£SD Min-Maks (Median) 24-133 (67) 15-69 (31)
Sikma 96,9+24.3 75,8+33,6

0,069*
Ort.+£SD Min-Maks (Median) 64-136 (92) 35-147 (74,5)
Asimetri indexi 40,4+18,2 33,24+28,7

0,169*
Ort.+SD Min-Maks (Median) 16,6-67,2 (35,9) 7,5-110,3 (26)

AM vyapilan grupta TERP operasyonu yapilan hastalarda inkontinansi olan ve
olmayanlar arasinda DAKB, SAKB, asimetri indeksi ve rair agisindan istatistiksel olarak

anlamli fark saptanmadi (p=0,170 p=0,368 p=0,126 p=0,258) (Tablo 27).

TABLO 27: AM yapilan grupta inkontinans durumuna gore dlgiimlerin degerlendirilmesi

inkontinas
N:14
Yok Var P
N:3 N:11
DAKB 57,3£23,1 36,3t16,4
0,170*
Ort.£SD Min-Maks (Median) 31-74 (67) 17-69 (32)
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SAKB 99,7£31,6 79,5+£32,5
0,368*
Ort.£SD Min-Maks (Median) 79-136 (84) 40-147 (80)
Asimetri Indeksi 45,6£19,1 26,2+16,1
0,126*
Ort.+SD Min-Maks (Median) 30,9-67,2 (38,7) 7,5-51,7 (25,4)
Negatif 0 (0,0) 5 (45,5)
Rair n (%)
0,258%
Pozitif 3 (100) 6 (54,5)
Postoperatif ~ kabizlik  goriillme durumu diger komplikasyonlar ile
karsilastirildiginda  postoperatif enterokolit, uzamis enterokolit oran1 kabizlik

olmayanlara gore istatistiksel olarak anlamli yiiksekti (p=0,035 p=0,001). (Tablo 28)

TABLO 28: Kabizlik ile diger sonuglarin karsilagtirilmasi

Postoperatif Kabizlik
Yok Var P
N % N %
Postoperatif Inkontinans 12 18,2 5 21,7 | 0,761
Postoperatif Enterokolit 10 15,2 9 39,1 | 0,035
Postoperatif Yok 63 98,4 17 73,9
Uzamis 0,001
Enterokolit Var 1 16 6 26.1
Anal darlik 2 3,0 2 8,7
Postoperatif
. Aganglionik  pull
Komplikasyon 1 15 2 8.7
through
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Tleus 3 4,5 1 4,3

Anastomozda sinesi 0 0,0 1 4.3

Postoperatif inkontinans olan olmayanlarin postop komplikasyon oranlarinda
istatistiksel olarak anlamli fark vardi (p=0,013). Postop inkontinans olanlarin aganglionik

pull through orani inkontinans olmayanlara gore yiiksekti. (Tablo 29)

TABLO 29: Postoperatif inkontinans ile enterokolit ve komplikasyon iligkisi

Postoperatif Inkontinans
Yok Var P
N % N %
Postoperatif Enterokolit 15 20,8 4 235 | 0,753
Postoperatif Yok 63 90,0 17 100
Uzamis 0,337
Enterokolit var ! L 0 0.0
Yok 65 90,3 12 70,6
Anal darlik 3 4,2 1 5,9
Postoperatif Aganglionik ull
Kom;Iikasyon th?oush p ° 00 3 17,6 | 0013
Ileus 3 4.2 1 59
Anastomozda sinesi 1 1,4 0 0,0

46



Postoperatif kontrastli kolon grafisi yapilanlarda dilatasyon olmayan (non-dilate)
ve dilatasyon olan (dilate) gruplar arasinda Wexner skoru, Roma IV skoru, HSS, RSS,
PSS, KSS, bristol kaka skalasi, DAKB, SAKB, asimetri indeksi, rair olusumu,
postoperatif sonuglar (kabizlik, inkontinans, enterokolit, uzamis enterokolit, postop
komplikasyon) agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. (P>0,05) (Tablo
30).

TABLO 30: Postoperatif kolon grafilerine gére dagilim

Postoperatif Kolon
Grafisi
- - P
Non-dilate Dilate
Wexner Skoru 4,0+4,3 3,1+3,1
0,798*
Ort.£SD Min-Maks (Median) 0-9 (2,5) 0-9 (2)
Roma Skoru 2,0+2.2 2,5+1,9
0,440*
Ort.£SD Min-Maks (Median) 0-6 (1) 0-6 (2)
Holschineider Skoru 8,8+4.4 11,4+1.8
0,262*
Ort.=SD Min-Maks (Median) 3-14 (10,5) | 8-14(11)
Rintala Skoru 13,6+5,7 14,8433
0,887*
Ort.£SD Min-Maks (Median) 4-20 (16) 10-20 (16)
Pena Skoru 4,1+1,5 4,3+0,9
0,754*
Ort.£SD Min-Maks (Median) 2-6 (4) 3-6 (4)
Krikenberck Skoru 4,4+1,7 4,5+1,5
0,798*
Ort.£SD Min-Maks (Median) 3-7(4) 2-7 (4)
Bristol Kaka Tip 1-2 3 (37,5) 9 (52,9)
Skalasi n (%) Tip 3-4 2 (25,0) 2 (11,8) 0,741%
Tip 5-6-7 3 (37,5) 6 (35,3)
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Rair n (%) Negatif 3(42,9) 3(21,4)
0,354%
Pozitif 4 (57,1) 11 (78,6)
Manometre n (%) | Yapilmayan 1(12,5) 3(17,6)
1,000%
Yapilan 7 (87,5) 14 (82,4)
Postoperatif Kabizlik 2 (25,0) 10 (58,8) 0,202*
1 .
somugiar inkontinans 4 (50,0) 9(52,9) | 1,0007
N (%) - 7
Enterokolit 3 (37,5) 4 (23,5) 0,640
Uzamis Yok 7 (87,5) 15 (88,2)
1,000*
Enterokolitn (%) |Var 1(12,5) 2 (11,8)
Postoperatif Anal darlik 1(12,5) 0 (0,0)
Komplikasyon Aganglionik pull through 0 (0,0) 1(5,9)
0,706"
N (%) Tleus
0 (0,0) 1(5,9)

AM yapilan hastalarda postoperatif kolon grafisi yapilanlarda gruplar arasinda

DAKB, SAKB, asimetri indexlerinde istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (Tablo

31).

TABLO 31: Kolon grafilerine gére manometrik 6lgtimler

Postoperatif Kolon Grafisi

N=21
Non-Dilate Dilate P
N=7 N=14
DAKB 40,7+£19,0 51,94£32,7 0,585
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Ort.=SD Min-Maks (Median)

9,7-67,2 (18,5)

7,5-110,3 (34,55)

Ort.+SD Min-Maks (Median) 17-74 (40) 15-133 (47,5)
SAKB 83.0+25.8 85,8344
0,689
Ort.+SD Min-Maks (Median) 60-136 (80) 35-147 (83,5)
Asimetri Indeksi 30,44+23,7 39,34+25,2
0,360

Skorlamalar arasindaki korelasyona baktigimizda Wexner Skoru ve HSS arasinda

giiclii negatif korelasyon (-0.860), Wexner Skoru ve RSS arasinda giiglii negatif

korelasyon (-0.888), RSS ve HSS arasinda giiglii pozitif korelasyon (0.881), PSS ve KSS

arasinda ¢ok giiglii pozitif korelasyon (0.922), Bristol kaka skalasi ile wexner skoru

arasinda pozitif korelasyon diger skorlar ile RSS de belirgin (-0.426) olmak iizere negatif

korelasyon gostermektedir. (Tablo 32)

TABLO 32: Skorlama sistemleri arasindaki korelasyon

Roma Bristol
Wexner
v HSS RSS PSS KSS kaka
Skoru
Skoru skalasi
Wexner
1 0.191 -0.86 -0.888 | -0.67 -0.682 0.458
Skoru
Roma
0.191 1 -0.253 -0.402 | -0.597 -0.647 -0.238
I'VSKkoru
HSS -0.86 | -0.253 1 0.881 | 0.716 0.666 -0.438
RSS -0.888 | -0.402 0.881 1 0.814 0.785 -0.426
PSS -0.67 | -0.597 0.716 0.814 1 0.922 -0.201
KSS -0.682 | -0.647 0.666 0.785 | 0.922 1 -0.136
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Bristol
kaka 0.458 | -0.238 -0.438 -0.426 | -0.201 -0.136 1

Skalasi

RAIR varligi ile postoperatif inkontinans, enterokolit ve kabizlik arasinda istatistiksel

olarak anlamli bir fark bulunmamaktadir (Tablo 33).

TABLO 33: Postoperatif sonuglara gére RAIR olusumu

RAIR
Pozitif Negatif P
(n) (n)

Postoperatif . . 0,296
Inkontinans

Postoperatif 3 4 0,401
Enterokolit

Postoperatif 1 _ 0,434
Kabizhik

Skorlar RAIR arasindaki korelasyon:
+ RSSile RAIR Arasinda:
* Korelasyon Katsayisi: 0.516
*  P-degeri: 0.017

Rintala skoru ile RAIR varlig1 arasinda orta diizeyde pozitif bir iligki oldugunu ve

bu iliskinin istatistiksel olarak anlamli oldugunu gosterir.
+ PSS ile RAIR Arasinda:
* Korelasyon Katsayisi: 0.449

*  P-degeri: 0.041
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Pena skoru ile RAIR varlig1 arasinda da pozitif bir iliski oldugunu ve bu iliskinin

istatistiksel olarak anlamli oldugunu gosterir.
+ KSSile RAIR Arasinda:

* Korelasyon Katsayisi: 0.385

e P-degeri: 0.085

Krikenberck skoru ile RAIR arasindaki iligki daha diisiik diizeyde ve bu sonug

sinirda istatistiksel anlamlilik gostermektedir.
+ HSSile RAIR Arasinda:

* Korelasyon Katsayisi: 0.352

*  P-degeri: 0.117

Holschneider skoru ile RAIR arasindaki iliski daha diisiik diizeyde ve istatistiksel

olarak anlamli degildir.

Bu sonuglara gore, Rintala ve Pefia skorlar1 ile RAIR varlig arasinda istatistiksel
olarak anlamli pozitif iliskiler bulunmaktadir. Krikenberck skoru ile iliski siirda
anlamlilik gosterirken, Holschneider skoru ile iliski anlamli degildir. Bu bulgular,

RAIR'in bu skorlarla olan iligkisinin farkl diizeylerde oldugunu gostermektedir.

Kabizlik olan ve olmayan gruplar arasinda dinlenme siiresi, asimetri indeksi ve
RAIR agisindan istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamaktadir. SAKB

acisindan ise sinirda bir durum s6z konusudur. (Tablo 34)

TABLO 34: Kabizlik durumuna goére manometrik dl¢iimler

KABIZLIK
VAR YOK P
N=8 N=13
DAKB (ORT) 61,6 39,1 0,142
SAKB (ORT) 101 74 0,057
, ASIM],ETRI 36.4 36.2 0,98
INDEKSI (ORT)
RAIR | NEGATIF 1 5 0,4
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POZITIF 7 8

Toplam 89 hasta yapilan g¢alismada Duhamel grubunda 29 hasta, TERP
grubunda 60 hasta vardi. Duhamel grubunda 9 hastada kabizlik goriildii, 1 hastada

inkontinans gorildi,

TABLO 35: Operasyon tiplerine gore postoperatif sonuglar

Konstipasyon n=9

TO p I am D u h am e I Inkontinans n=1
n_89 n:29 Enterokolit n=12

Uzamis enterokolit n=4
Brid ileus n=3
Retrorektal anastomozda sinesi n=1

Anastomoz hattinda iilser n=1

Konstipasyon n=14

T E R P Inkontinans n=16
n — 60 Enterokolit n=7

Uzamis enterokolit n=3
Anal darlik n=3
Aganglionik pull through n=3

Brid ileus n=1

9 hastada kabizlik ve enterokolit, 5 hastada inkontinans ve kabizlik, 4 hastada

enterokolit ve inkontinans ortak sonuglardi. (Tablo 36).
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TABLO 36: Postoperatif sonuglarin ortak kiime seklinde gosterilmesi

konstipasyon
n=9

N=5

enterokolit inkontinans
n=6 n=8

Kabizlig1 olan hasta grubunda 2 hastada anal darlik mevcuttu,1 hasta buji
dilatasyon diger hasta buji dilatasyon ve botox ile darlik giderildi ve kabizlik durumu
geriledi. Kabizlik olan hasta grubunda 2 hastada botox ile sikayetler geriledi. Duhamel
operasyonu yapilan 1 hastaya rektal myektomi yapildi. 7 hasta laksatif ile tedavi edildi.

4 hasta rektal yikamalara devam etmekte. 7 hasta diyet yonetimi ile tedavi edildi.

Inkontinans y&netiminde 13 hasta genel anestezi altinda muayene edildi.
Hastalarin tamaminda dentat line goriildii, stimilator muayenesinde sfinkter kasilmasi
dogal izlendi. Ardindan kontrastli kolon grafisi yapildi, kolondaki dilatasyon durumuna
bakildi. 9 hastanin kolon grafisinde dilatasyon saptandi. Bu hastalardan 5’1 yiiksek
lavman, 4’1 laksatiflerle yonetildi. Sikayetler geriledi. Kolon grafisinde dilatasyon
olmayan grup hipermotilite olarak degerlendirildi. 1 hastanin DAKB yiiksek olmasi
nedeniyle botox uygulandi, 1 hasta loperamid ile takip edilmekte, 2 hastada yiiksek
lavman ile kuru kalmasi siiresi artmakta. Inkontinansi olan diger 4 hastaya ayni prosediir

oOnerildi, ancak takibe devam etmediler (Tablo 37).
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TABLO 37: inkontinans yonetimi

inkontinans
n=13

Genel anestezi altinda
muayene dogal

Dilate kolon grafisi Non Dilate kolon grafisi
N=9 N=4

mmn O hasta yiiksek lavman [l 1 hasta botilinium toksin

4 hasta laksatif 1 hasta loperamid

2 hasta giinliik yiiksek
lavman

Aganlionik pull through yapilan 3 hastamiz mevcuttu, bu hastalarin frozen
incelemeleri ganglionik olarak degerlendiirlmesine ragmen, formal biyopsi sonuclari

aganlionozis olarak ¢ikmis ve redo-pull through yapilarak operasyonlari tamamlandi.
Anastomoz darligi olan 3 hasta buji dilatasyon ile tedavi edildi

Bir hastanin bagvurusu sigmoid volvulus nedeni ile oldu, bu hasta acil opere
edildi. Kolostomi agildi. Kolonik biyopsi sonucu distal ugta aganlionozis olarak
degerlendirildi. Tamamlayic1 operasyonu yapildiktan sonra anastomoz hattinda {ilser

gelisti, medikal tedavi edildi.
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Duhamel yapilan bir hastada postoperatif erken donemde retrorektal stapler ile

yapilan anastomozda sinesi olustu, stapler kullanilarak sinesi ayrildi.

Duhamel grubunda brid ileus olan 3 hastanin 1 tanesi indirilen kolonun arkasindan
barsaklarin herniye olmasindan kayankli, bir tanesi bant etrafinda ince barsaklarin
volviile olmasindan 6tiirii opere edilerek tedavi edildi. Diger hasta non-operatif takip
edildi.

TERP grubunda brid ileus olan konservatif takip edildi.

TERP grubunda Rintala bagirsak fonksiyon skoru ile degerlendirildiginde, 40
(%66) hasta mitkkemmel, 11 (%]18) hasta iyi, 6 (%10) hasta makul, 3 (%5) hasta kotii
olarak saptandi. Duhamel grubunda, 1 (%3) hasta makul, 4 hasta (%14) iyi, 24 hasta
(%84) miikemmel olarak degerlendirildi. Duhamel grubunda bagirsak fonksiyonu kotii

olan hasta saptanmadi.

Takip siireleri degerlendirildiginde TERP grubunda 4,3 yil, Duhamel grubunda
4,7 yil saptandi.

5. TARTISMA

Hirschsprung hastaligi (HH) ilk tanimlandigi 1887 yilindan beri bir¢ok degisik
cerrahi metod ile tedavi edilmistir. HH’nin cerrahi tedavisindeki ilk basarili yontem ve
sonu¢ Swenson ve arkadaslarinin agangliyonik segmenti ¢ikardiktan sonra gangliyonik
ucu sirkiiler tarzda anal sfinktere ¢ok yakin anastomoz etmeleriyle elde edilmistir [6,104].
En son tanimlanan cerrahi teknik ise, Dela Torre-Mondragon ve Ortega-Salgado
tarafindan 1998 yilinda tanimlanan tek evreli transanal endorektal pull-through (TERP)
yontemidir [105]. Hirschsprung hastaliginin cerrahi tedavisi i¢in Onerilen tekniklerin
hepsinin ortak noktasi, internal anal sfinkterin kismen, eksternal anal sfinkterin tiimiiyle
korunarak, agangliyonik segmentin ¢ikarilmasi ve proksimaldeki gangliyonik segmentin
aniise ¢ekilmesidir [104]. HH’de cerrahi tedavi sonrasi fonksiyonel sonuglari arastirmak
amactyla degisik merkezlerde, genis hasta gruplarini iceren, ¢ok sayida calismalar
yapilmistir. HH’nin tedavisi i¢in hangi yontem uygulanirsa uygulansin benzer oranlarda
komplikasyonlar goriillmekle birlikte birgok yayinda HH ameliyatinin komplikasyonlari
gbzden gegirildiginde ¢ok degisik sonuglar karsimiza ¢ikmaktadir [106,107]. Cerrahi
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tekniklerdeki gelismeler, hastalik ve cerrahi metod hakkindaki bilgi birikimi, takip siiresi
boyunca uygun hasta bakimi gibi faktorler komplikasyon oranini en aza indirmistir. Cok
merkezli genis serilerin sonuglarna gére kullanilan teknikten bagimsiz olarak olgularin
%7’sinde anastomoz kacagi, %15’inde anastomoz darlig1 ve %]11’inde yara enfeksiyonu
goriilmektedir [104,106,107]. Yapilan bir¢ok calismada HH’de cerrahi tedavi sonrasi
fonksiyonel sonuglarin iyi oldugu goriilmistiir [108]. Duhamel, Soave-Boley ve Swenson
tarafindan tanimlanan ameliyat tekniklerinin tiimiinde, perineal yaklasimla abdominal
yaklasim kombine olarak yapilmaktadir. Transanal yaklasimla yapilan pull-through
ameliyatlarinda rektal yolla ameliyat tamamlanip, karin agilmadigi i¢in yapisiklik riski de
diisiiktir [109]. Transanal yaklasimla agangliyonik segment cikartilip, sfinkterler
korunarak pull-through islemi yapilabildigi gibi, laparotomi ve laparoskopideki
risklerden de uzak durulmaktadir. Laparotomi ile yapilan diger yontemlere gére TERP
yontemi, daha az invaziv, laparotomiye bagli komplikasyonlar ve abdominal skarin
olmadigi, operasyon siiresi ve hastanede kalig siiresi diger yontemlere gore kisa olan,
ameliyat sonrast agrinin daha az oldugu bir yontemdir. Ayrica pelvik diseksiyon
yapilmadigi i¢in pelvik yapilarin zarar gérme orani oldukega diisiiktiir. Anal sfinkterlerin
korunup, pelvik diseksiyon yapilmadigi igin fekal ve tiriner kontinans saglanabilmektedir
[109]. Uzun segment HH’de TERP, laparoskopi veya laparotomi yardimiyla
yapilabilmektedir. Ameliyat Oncesinde genislemis ganglionik segmentin kolonik
yikamalara ragmen kii¢iiltiilememesi nedeniyle koloanal anastomoz sirasinda soruna
neden olabileceginden koruyucu kolostomi yapilabilmektedir [6,23,61,104,107].
Duhamel pull-through tekniginin Martin modifikasyonu ile uzun segment rektum ve sol
kolon birakilarak su ve elektrolit absorbsiyonu kolaylastirilmistir olur. Ancak bazi
arastiricilar bu yontemin uzun birakilan kolonun ¢ocugun defekasyon yapma yetisini
bozdugu ve islem sonrasi enterkolit insidansini arttirdigini séylemisleridir [52,110]. HH
olanlarda ameliyat sonras1 goriilen 6nemli sorunlardan biri de enterokolit ataklaridir.
Ameliyat sonrasi enterokolit ataklarinin nedeni karin i¢i yapisikliklar ve koloanal
anostomoz darligina bagl barsak iceriginin gec¢isinde duraganlasmadir [111].
Duraganlagma bagirsak florasinda patojen bakteri kolonizasyonu ve sonrasinda bakteriyel
translokasyon ile enterokolit ataklarmna yol acabilmeltedir. Endorektal pull through
ameliyatlarinda yapilan anastomoz darlik sebebi olup enterokolit sikligini arttirabilecegi

ve ameliyat sonrasi dilatasyon programi gerekecegi de bildirilmistir [112].
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Tander ve arkadaslari, TERP yontemiyle tedavi ettikleri 10 HH olgusunun
higbirinde enterokolit ve kabizlik gérmemislerdir [113]. HH’de kullanilan gesitli ameliyat
tekniklerinde, kolostomi bakimi, biiyiik skar izi gibi ameliyat sonras1 komplikasyonlarin
sorun yaratabildigini vurgulamislardir. TERP yonteminin ise ameliyat sonrasi bakim,

kozmetik ve erken donem sonuglarinin yiiz giildiiriicli oldugu sonucuna varmislardir.

Teeraratkul’un tek evreli transanal pull-through yontemiyle tedavi edilen, yaslar
1 ay- 6 yas arasinda, bir kiz, yedi erkek, sekiz HH’li olgu iizerinde yaptig1 ¢alismada,
hastalarin hepsinin barsak hareketleri dort hafta i¢cinde normale donmiistiir. Sadece bir
hastaya ilk iki hafta rektal tiip ile dekompresyon yapilmasi gerekmis ve iki hafta sonra
hastanin barsak fonksiyonlari normale donmiistiir. Transanal yaklagimin yenidoganlar ve
kiiciik ¢ocuklarda hem teknik olarak kolay uygulanabilir hem de erken donem
sonuglarinin iyi oldugunu belirtmistir. Buna karsilik daha biiyiik ¢ocuklarda teknik
zorluklar1 olan ve ameliyat sonrasi erken donem enterokolit ve kismi koloanal anastomoz
darliginin  goriilebildigi bir yontem oldugunu vurgulamistir [109]. Shankar ve
arkadaslarinin, TERP yapilan 91 hasta iizerinde yaptiklar1 bir ¢alismada enterokolit
%10,5, enfeksiyon %7 ve darlik %3 oraninda bulunmustur. Bu hastalarin %76’sinda

barsak fonksiyonlari normal bulunmustur [114].

Albenese ve arkadaglarinin, ayni yontemle ameliyat edilen hastalarinda, %10

oraninda enterokolit goriiliirken, %10 oraninda darlik tespit edilmistir [115].

Tiryaki ve arkadaglarinin, yaptiklari calismada, diizeltici ameliyat sonrasi, HH
olanlarda anorektal manometri sonuglariyla, klinik bulgular arasinda iliski olmadig:

sonucuna varilmistir [116].

Vargiin ve arkadaslar1 ise TERP kolay uygulanabilen, hastanede yatis siiresini
kisaltan, kozmetik iistiinliikleri olan ve komplikasyonlar1 az bir yontem oldugunu tespit
etmiglerdir. TERP sonrasi1 anorektal manometrik bulgulari, normal ¢ocuklarla benzer
gozlemisler ve bunu da TERP’1n ek {istlinliigii olarak vurgulamislardir. Ayni ¢alismada
anorektal manometri sonuglariyla (RAIR), anorektal fonksiyonlar arasinda iliski oldugu
tespit edilmistir. Komplikasyonlarin diizeltilmesi i¢in ameliyat sonrasi anorektal

manometrik incelemenin gerekliligi vurgulanmistir [117].
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Kiigiikaydin ve arkadaslari, TERP yontemiyle tedavi ettikleri HH olgularini, orta
ve uzun donem komplikasyonlar agisindan incelemisler, diger tekniklerle belirgin
farklilik géstermedigi, bazi serilere gore sonuglarinin daha iyi oldugunu saptamislardir.
Ayrica minimal invaziv bir yontem olmasinin yaninda, kozmetik agidan sonuglarin

miikemmel olusunun, bu yontemin ilave avantaji oldugunu bildirmislerdir [118].

Zhang ve arkadaslarinin, TERP yaptiklari, yas ortalamasi 24,7 ay olan, 39’u erkek,
19°u kiz toplam 58 hasta lizerinde yaptiklar1 bir ¢calismada, diskilama sikliginin giinde
ortalama 1-2 oldugunu, sadece dort hastada bu sikligin 8-10 arasi oldugunu rapor
etmislerdir. Ayni ¢alismada 46 hastanin digki kivaminin normal oldugunu bildirmislerdir.
Uc hastada enterokolit seklinde diski ve sik pis kokulu gaz hali mevcut oldugunu
saptamislar ve dokuz hastada ise ara sira civik kivamli diski ile bazen kabizlik oldugunu
tespit etmislerdir. Ameliyat sonrasi ti¢ hastada enterokolit, bes hastada kabizlik ve dokuz
hastada ise fekal altin1 kirletme tespit etmislerdir. Hastalarin hi¢birinde inkontinans, kilif
enfeksiyonu, anastomoz kacagi ve mortalite saptamamislardir. Operasyon yasina
bakilmaksizin, ameliyat sonrasi takip siiresi uzadik¢a hastalarin barsak fonksiyonlarinda
iyiye dogru gidis saptamislar ve fekal altin1 kirletme, kabizlik ve HH ile birlikte olan
enterokolit goriilme oraninin takip siiresi uzadik¢a azaldigini tespit etmislerdir. Ayrica
agangliyonik segmentin uzunlugu ile semptomlar arasinda dogru oranti oldugunu

vurgulamuslardir [119].

Giliniimiizde Hirschsprung Hastaliginin eskiden bilinene gore daha karmasik bir
sinir sistemi anormalligi igerdigini bilmekteyiz [120]. Bu nedenle hastalarin bir kisminin
diizeltici operesyondan sonra bile defekasyon problemleri devam eder ve her zaman tam
diizelme istenilen oOlclide saglanamaz. HH i¢in postoperatif basar1 diskilama
fonksiyonlarinin normale donmesi, hastanin i¢ ¢amasirinin tamamen ve devamli olarak
temiz kalmasi1 ve giinliilk yasamda sosyal ¢evre ile uyumunun saglanmasidir. Cerrahi
tekniklerdeki gelismeler, hastalik ve cerrahi metot hakkindaki bilgi birikimi, takip siiresi
boyunca uygun hasta bakimi gibi faktorler postoperatif basariy1 arttirmastir.

Calismamiza dahil edilen 89 hastanin 60’1na (%67) TERP ameliyatt ve 29’una
(%33) ise Duhamel ameliyat1 uygulanmistir. Erkek cinsiyetindeki hasta sayis1 66 (74,2),
kadin cinsiyeti 23 (%25,8) idi. Literatiir ile parelel olarak calismamizda da opere edilen

erkek hasta sayisi cogunlukta oldugu goriildii. Calismamizda Duhamel ameliyati yapilan
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hastalarin tan1 konma yas1 ortalama 29,1 ay, diizeltici ameliyatin yapilma yas1 ortalamasi
40,2 aydir. TERP yontemi ile opere olan hastalarin tan1 alma yas1 ise ortalama 16,3 ay ve
ameliyat edilme yas1 ortalama 19,8 ay olarak saptandi. TERP grubundaki hastalarda tani
alma yas1 ve operasyon yasi istatistiksel olarak anlamli oranda daha kii¢iik bulundu.
Klinigimizde oncelikli olarak tercih edilen yontem TERP yontemidir. Ancak hastanin
rektal yikama cevabi olmamasi buna bagl olarak kolon ¢apinin normale gelmemesi,
enterokolit sikliginin artmast durumunda Oncelikle kolostomi agilmasi tercih
edilmektedir. Kolostomi agilan bu hastalarda ikinci asamada Duhamel teknigi tercih
edilmistir. Buna paralel olarak Duhamel grubunda preop enterokolit orani anlamli olarak
yiikksek c¢ikmigtir. Duhamel grubundaki hastalarin basvuru sikayetlerinde obstriiktif
semptomlarin varligi istatiksel olarak anlamli bulunmustur. Yani ameliyat yonteminin
secilmesi rastgele degildir sorunlu seyreden hasta grubunda kolostomi agilmistir ve iki
seanslt Duhamel operasyonu yapilmistir. Yine geg¢ Ve ileri yaslarda bagvuran hastalarda
onemli oranda Duhamel tercih edilirken erken tami almis olan hastalarda TERP

klinigimizde ilk tercih edilen operasyon teknigi olmustur.

Anal darligin diizeltici ameliyatlar sonrast %3-12 arasinda gelistigi, TERP
ameliyati sonras1 %5-10 arasinda gelistigi bildirilmektedir [121]. Bu ¢alismaya dahil olan
hastalar icinde Duhamel operasyonu sonrasi bir (%3,4), TERP ameliyati sonrasi dort
(%6,7) hastada anal darlik saptanmistir. TERP grubunda anal darlik saptanan dort hasta
buji dilatasyonlarla diizelmis, Duhamel grubunda olan hastada darliga neden olan sinesi

stapler ile insize edilerek darlik diizeltilmistir.

Literatiirde rektal pull-through ameliyatlar1 sonrasi %5-15 arasinda intestinal
obstriiksiyon go6zlenenirken [68], ¢alismamiza dahil olan hastalar iginde Duhamel
operasyonu sonrast laparotomiye bagli 3 (%10,3) hastada intestinal obstriiksiyon
gozlenmistir. Bu hastalardan 2’si opere edilmis ve bunlardan bir tanesinde adezyona
bagli, digerinde internal herni nedeni ile intestinal obstriiksiyon goriilerek diizeltilmistir.
Bir hasta konservatif takip edilmistir. TERP ameliyati1 sonrast 1 (%1,7) hastada intestinal

obstriiksiyon izlenmistir. Bu hasta da konservatif takip edilmistir.

Kabizlik degerlendirmesi Roma IV kriterlerine gére yapildi. Duhamel ameliyati
yapilan hastalarda 9 hastada (%31), TERP ameliyati yapilan 14 hastada (%23,3) kabizlik

mevcuttu. Her iki grup arasinda istatiksel olarak fark saptanmadi. Karlsen ve
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arkadaslarinin yaptigi calismada HH nedeni ile ameliyat edilen hastalarda kabizlik oranini
%22 olarak saptamistir [122]. Bizim ¢alismamizda benzer sonuglar elde edilmistir. Dai
ve arkadaslarmin yaptigi ¢calismada HH ameliyati gegiren hastalarda kabizlik oraninin
yaklasik %14 oldugu bildirilmistir. Bu oran ameliyat yontemine gore degiskenlik
gostermektedir [123]. Bizim ¢alismamizda toplamda 23 (%25) hastada kabizlik
saptanmig olup daha Dai ve arkadaslarmma gore yiiksek bulunmustur. Widyasari ve
arkadaglarinin yaptigi c¢alismada Soave ve Duhamel pull-through yo6ntemlerini
karsilastirmislar; Soave prosediirii sonrasi kabizlik oraninin Duhamel yontemine kiyasla

daha yiiksek oldugu belirlenmistir. Soave yontemi sonrasit kabizlik oranit %24 iken,

Duhamel yontemi sonrasi bu oran %4 olarak bildirilmistir [124].

Hirschsprung hastaligina bagli enterokolit (HIEK), Hirschsprung hastaligmin en
ciddi komplikasyonlarindan biridir ve 6nemli bir morbidite ve mortalite kaynagidir.
HIEK'nin goriilme orani genis bir aralikta bildirilmistir. Ameliyat sonras1 enterokolit
orani literatiirde %2 ile %49,5 arasinda degismektedir. Bu farklilik, cerrahi tekniklere,
hasta Ozelliklerine ve yapilan calismalara gore degisiklik gosterebilir. Preoperatif
donemde enterokolit gegiren hastalarin postoperatif donemde de enterokolit gelistirme
riski daha yiiksektir. Ayrica, gecis bolgesinin uzunlugu ve inflamasyon derecesi de risk
faktorleri arasindadir [125]. Elhalaby ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada TERP ameliyati
sonrasi enterokolit orani %10-22 olarak bildirilmistir [126]. Bizim ¢alismamizda
Duhamel ameliyat1 yapilan hastalarin 16’s1 (%56) enterokolit atag1 gecirirken TERP
grubundaki hastalarin 10°u (%16) enterokolit atagi ge¢irmisti. Duhamel grubunda 12
hasta, TERP grubunda 7 hasta ilk 1 yil icerisinde enterokolit gecirmistir. Xie ve
arkadaglarinin yaptig1 ¢alismada enterokolit gegiren hastalarin %901 ilk bir yildadir
[127]. Bizim ¢alismamizda enterokolit gegiren hastalarin %581 ilk bir yil igerisinde

enterokolit gegirmis ve oran diisiik bulunmustur.

Preoperatif enterokolit ge¢irme durumu Duhamel grubunda anlamli olarak
yiiksekti. Preoperatif enterokolit gecirme durumu ne kadar diiserse postoperatif riskin de
azalacagl sonucuna varmaktayiz. TERP ameliyati sonrasi enterokolit atagimin diigiik
oranlarda izlenmesinin nedeni hastalarin daha kiiciik yasta tani1 alarak erken dénemde

ameliyat edilmeleri ve preoperatif donemde diizenli rektal irrigasyon yapilmis olmasidir.
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Ancak daha uzun siireli takipte, Duhamel ameliyati yapilan olgularda ameliyat sonrasi

erken donemde goriilen enterokolit ataklar1 ge¢ donemde azalmistir.

[k bir y1l igerisinde HIEK geciren 9 hastada kabizlik mevcuttu ve kabizlik ile
HIEK arasindaki iliski anlamli bulundu. HIEK sikligin1 azalmak igin HH diizeltici
ameliyatindan sonra kabizlik Onlenmesi gereken bir durum oldugu sonucuna

varmaktayiz.

Hirschsprung hastalifinda, diizeltici ameliyat sonrasi goriilen Onemli
komplikasyonlardan biri fekal inkontinanstir. Fekal kontinans miidahele ihtiyact olmadan
istemli barsak hareketlerini yapabilme yetenegidir. HH diizeltici ameliyatindan sonra
kontinans1 saglamak i¢in siskinligi hissetme, digkinin anal kanalla temasini algilama,
yeterli anal sfinkter tonusu ve uygun kolonik hareketlilige sahip olmalidir. Bu kontinans
mekanizmalarinda anatomik veya fizyolojik bozulma olan hastalar gercek fekal
inkontinansi olarak tanimlanir. Kontinan olabilmek i¢in gerekli fizyolojik mekanizmalari
saglam olan ancak diizeltici ameliyattan sonra inkontinanst olan hastalar,

"psddoinkontinans" olarak tanimlanir:
Psodoinkontinans iki durumda olur:
1.Obstriiksiyon/fekal impact: tasma seklinde kirlenme olur

2. Digskinin kolondan hizli gegisi ile karakterize hipermotilite: Hirschsprung
hastaliginda hipermotilite muhtemelen neorektumun dogal rektum rezervuari yerine
proksimal kolondan olusmasi gercegiyle iligkilidir. Kirlenme, anal sfinkter ve anorektal
duyu mekanizmalarinin, aniise dogru itilen yiiksek amplitiidli yayilan kasilmalar

karsisinda diski ¢ikisini engelleyememesi nedeniyle olusur [128].

Totalde inkontiansi olan 17 hastamiz mevcuttu. 13’ genel anestezi altinda
muayene edildi, anatomik soruna rastlanmadi. Yani psddoinkontinans olarak
degerlendirildi. 9 hastanin kolon grafisinde dilatasyon/fekal impact saptandi. Bu
hastalardan 5’1 yiiksek lavman, 4’1 laksatiflerle yonetildi. Sikayetler geriledi. Kolon
grafisinde dilatasyon olmayan grup hipermotilite olarak degerlendirildi. 1 hastanin
DAKB yiiksek olmasi nedeniyle botox uygulandi, 1 hasta loperamid ile takip edilmekte,
2 hastada diisiik voliimlii lavman ile sikayetler azaldi. Inkontinansi olan diger 4 hastaya

ayni1 prosediir onerildi, ancak takibe devam etmediler.
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Diizeltici ameliyat sonrast ¢ocuklarda fekal inkontinans orant %15 ila %20
arasinda degismektedir. Bu oran, kullanilan cerrahi teknige ve operasyon sonrasi bakima
bagl olarak degisiklik gosterebilir.[123]. Fekal inkontinansin en yaygin nedenlerinden
biri, Soave pull-through gibi prosediirler sirasinda anal kanalin hasar gérmesidir. Bu
durum, re-operasyon gereksinimi olan hastalarda daha sik goriilmektedir. Re-operasyon
gereksinimi, anal kanalin hasar gérmesi riskini artirmakta ve bu da fekal inkontinansa yol
acabilmektedir [129]. Gunadi ve arkadaslarinin yaptigi c¢alismada TERP geciren
hastalarin yaklasik %18'inde inkontinans ve %8'inde kabizlik goriildiigii rapor edilmistir.
Soiling oranlari, ameliyatin yapildig1 yasa ve postoperatif komplikasyonlara bagl olarak
artabilir. Ornegin, TERP’in dért yas ve iizerindeki hastalarda yapilmasi durumunda
soiling oranlarinin daha yiiksek oldugu gozlemlenmistir [124]. Bizim g¢alismamizda
Duhamel yapilan bir (%3,4) hastada inkontinans goriilmiis yiiksek voliimlii lavman ile
sikayetler gerilemistir. TERP yapilan grupta 16 (%26) hastada inkontinans saptanmis
olup litaratiire gore yiiksek saptanmistir. TERP grubunda inkontinans orant Duhamel
grubuna gore anlamli olarak yiiksek ¢ikmistir. TERP prosediiriinde ekartasyon anal
sfinkterlerin gerilmesine yol agabilir. Her ne kadar submukozal planda diseksiyon yapilsa
da bu diseksiyon ve koter kullanimi kontinans mekanizmasinda yer alan, dentat ¢izginin
proksimalinde yer alan duyusal mukozaya zarar verebilir [68]. Duhamel prosediiriinde
ekartasyon sinirli ve insizyon sadece posteriordan gilivenli araliktan yapilmaktadir.
Internal sfinkter korunmaktadir [130]. TERP grubunda inkontinansin yiiksek ¢ikmasiin
nedeni ekartasyona bagl sfinkter hasar1 olabilir. Calismamizda kaka kagirma sikayeti
olan hastalarin tamaminin inkontinan olarak kabul edildi. Kiilot kirletme olan hastalarda
bu grunun igerinde yer aldi. TERP grubunda Rintala bagirsak fonksiyon skoru ile
degerlendirildiginde, 3 (%5) hastada kotii bagirsak skoruna saptandi. Duhamel grubunda
bagirsak fonksiyonu kotii olan hasta saptanmadi. Bu anlamda baktigimizda inkontinans
orant sadece sikayete gore degerlendirilenden oldukca diisiikk goriilmektedir. Bazi
yazarlar kiilot kirletmeyi inkontinans kabul etmemekte, ayrica degerlendirmektedir [119].
Bir diger neden TERP prosediiriinde indirilen kolon rektal rezervuarim1 kaybetmekte,
Duhamel prosediiriinde aganglionik barsak az da olsa kalmakta ve rektum benzeri
rezervuar gorevi gormekte, gaitanin transit zamani kisalmakta bu nedenle inkontinans

daha az goriilmektedir.
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Laparoskopik destekli operasyonlarin anal sfinktere daha az zarar verebilecegi
hakkinda literatiirde cesitli yayinlar vardir. Ancak LATERP ve TERP grubunda
inkontinans agisindan benzer sonuglar vermistir. Bir meta-analiz ¢alismasi, LATERP ve
TERP arasindaki komplikasyon oranlarin1 karsilastirmistir. Bu c¢alismada, fekal
inkontinans ve soiling oranlarnin hem LATERP hem de TERP gruplarinda benzer
oldugu bulunmustur. Ornegin, TERP sonrasi inkontinans oranlar1 %18 civarindadir ve
LATERP i¢in %14 bulunmus ve benzerdir [130,131]. Bizim ¢alismamizda LATERP
yapilan grupta 4 (%28) hastada, laparoskopi destegi olmayan grupta 12 (%21)
inkontinans saptanmis olup, benzer degerlerdir ve istatiksel olarak anlamli fark

saptanmamistir.

Yapilan baz1 c¢aligmalarda postoperatif takip siiresi uzadik¢a komplikasyon
oraninin distiigii bildirilmistir [119].El-Sawaf ve arkadaslarimin yaptigi ¢aligmada
ortalama takip siiresi 6,25 yil olarak bulunmus ve yillar igierisnde bagirsak fonksiyon
skorunda artig goriilmiistiir. Diizenli beslenme ve bagirsak aligkanliklarinin yonetimi
bagirsak fonksiyonlarinin artmasinda etkili bulunmus [68]. Neuvonen ve arkadaslarinin
calismasinda ameliyat yasi ortalama 14 hafta olan hasta grubu ortalama 15 (4-32) yasinda
bagirsak fonskiyon skoru ile degerlendirilmistir. Yillar igerisinde skorlarda artig
goriilmiis, ancak saglikli kontrol grubuna gore fonksiyonlar anlamli olarak diisiik
saptanmig [132]. Bizim c¢aligmamizda takip siiresi TERP grubunda ortalama 4,3 yil,
Duhamel grubunda 4,7 yil saptandi. Literatiire gore takip siirelerimiz daha diisiik
saptandi. Postoperatif takip siireleri ile postoperatif komplikasyonlar arasinda her iki
grupta da anlamli farklilik saptanmamistir. Erken dénem sonuglarimiz olmadig i¢in geg

donem ile kargilarstirma yapamamaktayiz.

Hirschsprung hastaliginda aganglionik segmentin indirilmesiye yapilan diizeltici
ameliyatlar, cerrahlarin karsilastigi nemli bir konudur. Aganglionik segmentin tamamen
cikarilmasi hayati 6neme sahiptir, aksi takdirde postoperatif komplikasyonlar goriilebilir
[133]. Frozen inceleme olmadan yapilan ameliyatlar etik kaygilara neden olabilir [133].
Intraoperatif frozen inceleme bu prosediiriin standart bir pargasi olarak kabul edilir
[134,135]. Ancak HH’nin patolojisine yonelik yapilan ¢alismalar intraoperatif frozen
incelemenin bile formal kesitle %3-15 arasinda farklilik gosterebilecegini gostermistir
[136-138]. Aganglionik segmentlerin ganglionik olarak goriilmesi, cerrahi ve patolojik

siireclerin karmasikligindan kaynaklanabilir. Bu durumun birka¢ ana nedeni olabilir.
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Patologun deneyimli olmadigi ve uygun ekipmanlarin kullanilmadigt durumlarda
ganglionik segmentleri dogru bir sekilde tespit edemeyebilir. Gegis bolgesi, aganglionik
ve ganglionik bagirsak segmentleri arasinda yer alir. Bu bodlgede, normal ganglion
hiicrelerinin azaldig1 ve dismotiliteye neden olan anormallikler bulunabilir. Bu ge¢is
bolgesinin yanlis yorumlanmasi, aganglionik segmentlerin ganglionik olarak rapor
edilmesine yol acabilir. Aganglionik segmentlerdeki kronik inflamasyon ve fibrozis,
yanlis pozitif sonuglara neden olabilir. Bu bolgelerdeki patolojik degisiklikler, ganglionik
hiicrelerin varligina benzeyen yapilar olusturabilir ve bu durum patolojik incelemeyi
zorlastirabilir. Orneklerin yetersiz veya yanlis alinmasi durumunda hatali sonuglara yol
acabilir. Ozellikle, bagirsak duvarmin tam kat érneklenmesi ve dogru bdlgeden alinmasi
onemlidir. Ornek antimezenterik bdlgeden almmali, antimezenterik tarafa dogru gittikge
ganglion hiicresi azalmaktadir, antimezenterik taraftan alinan biyopsi tant dogrulugunu

artiracaktir [130,133].

Negash ve arkadaslarinin yaptig1 calismada %2 oraninda aganlionik pull through
saptanmis, ayn1 zamanda intraoperatif frozen incelemesi kullanmadiklarini, gecis zonunu
belirlemek i¢in kontrastli kolon grafisi ve intraoperatif gozle gérmenin yeterli oldugunu
belirtmisler ve bunu literatiir ile desteklemislerdir [133]. Bizim g¢alismamizda TERP
grubunda ii¢ hastada (%5) aganlionik pull through saptanmis olup literatiir ile uyumludur.
Yine bir hastamizda frozen incelemede yapilan kesitte ganglion hiicresi goriildigii
belirtilmesine ragmen postoperatif patolojik incelemede, Frozen incelemede ganglion
goriilen bolge aganlionik olarak degerlendirilmistir. Gegis zonu daha proksimalde
goriilmiis ve o bolgeye pull through uygulanmis ganglionik segment indirilerek hata
diizeltilmistir. HH tedavisinde ve teshisinde multidisipliner bir yaklasgim benimsenmeli

ve cerrahi ile patolojik siireclerin dikkatli bir sekilde yonetilmesi gereklidir.

Bagirsak fonksiyonlarini degerlendirmek i¢in literatiirde saglikli ¢ocuklarda
dogrulanmis tek anket olan Rintala’nin gelistirmis oldugu RSS kullanilmaktadir [94,98].
RSS, bagirsak fonksiyonunu yedi farkli degisken iizerinden degerlendirir ve her bir
degisken 0 ile 3 arasinda puanlanir. BFS toplam skoru 20'dir ve 17 veya iizeri skorlar
normal bagirsak fonksiyonunu gosterir. Bir meta-analiz ¢calismasinda, BFS'nin ortalama
toplam skorunun 16.78 oldugu bildirilmistir [123]. Bizim ¢alismamizda RSS, Duhamel
grubunda ortalama 17,9 iken, TERP grubunda 16,7 saptanmistir, LATERP yapilan grupta
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17,5 saptanmistir. RSS ag¢sindan gruplar arasinda istatiksel fark saptanmamais ve literatiir

ile benzer degerler gostermektedir.

HSS, c¢ocuklarda anorektal malformasyonlarin postoperatif sonuglarini
degerlendirmek i¢in kullanilan bir baska skorlama sistemidir. Bu skor sistemi, HH’da da
kullanilabilir ve hastalarin bagirsak fonksiyonlar: ile ilgili daha ayrintili bilgi saglar.
Calismalarda, HSS gore degerlendirilen hastalarin biiyiik c¢ogunlugunun iyi ila
miitkemmel sonuglar (HSS>10) elde ettigi belirtilmistir [139]. HSS, Duhamel grubunda
ortalama 12,6 iken, TERP grubunda 12, LATERP yapilan grupta 12,5 saptanmistir. HSS
acsindan gruplar arasinda istatiksel fark saptanmamis ve HSS>10 olmas1 dolayisiyla

literatiir ile benzer 6zellikler gostermektedir.

PSS’nin ve KSS’nin ise hastanin kontinans durumunun belirlenmesinden veya
hasta takibinden ziyade daha ¢ok hastanin barsak yonetim programinin belirlenmesinde
kullanilmasi gerektigi bildirilmistir [124,140]. Bizim ¢alismamizda PSS ve KSS puanlari
kabizlik ve inkontinans olmayan grupta olan gruba gore anlamli yiiksek ¢ikmuistir. Bu da
istemli barsak hareketlerinin sorunsuz grupta daha iyi oldugunu gostermektedir. Yine

skorlarin yiiksek olmasi tedavi ihtiyacinin daha az oldugunu gostermektedir.

Wexner skoru, HH sonrasi fekal inkontinansi degerlendirmek icin kullanilan bir
aractir. Bu skor, gaz, sivi ve kat1 digsk1 kagcirma, yasam tarz1 degisiklikleri gibi faktorlere
dayanarak 0 ile 20 arasinda puanlanir. Yiiksek puanlar daha siddetli inkontinansi gosterir.
Calismalarda, Wexner skorunun HH olan hastalarda inkontinans siddetini belirlemek igin
kullanildigt ve bu skorun hastalar arasindaki fekal inkontinansin derecesini

degerlendirmede etkili oldugu bulunmustur [141].

Postoperatif inkontinans, postoperatif enterokolit ve postoperatif uzamis
enterokolit olan grupta Roma IV skoru puanlari anlamli olarak yiiksek c¢ikmistir ve
ortalama puanlar 2’nin iizerinde bulunmustur. Bu sonuglarin 6niine gegmek i¢in HH’da
kabizlik erken donemde oOnlem alinmasi gereken bir durum olmasi gerektigini

sOyleyebiliriz.

Kabizlig1 6nlemek i¢in hangi yontemin kullanilacagina karar verirken, hastanin
semptomlari, yasi, genel saglik durumu ve ailenin tercihi dikkate alinmalidir. Genellikle,

akut semptomlarin hafifletilmesi igin rektal yikama, uzun vadeli yonetim igin ise
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laksatifler tercih edilebilir. Rektal yikamanin 6zellikle Hirschsprung hastaligi olan
cocuklarda enterokolit ve siddetli kabizlik gibi akut durumlarin yonetiminde etkili

oldugunu gostermektedir. Laksatifler ise uzun vadeli bagirsak hareketlerinin

diizenlenmesinde kullanilabilir [142-144].

Literatirde HH ameliyatlar1 sonras1 kabizlik gozlenen hastalarda yiiksek anal
istirahat basinci ve fekal inkontinasi olan hastalarda diisiik anal istirahat basinci
bildirildigi gibi gruplar arasinda fark olmadigini da bildiren ¢alismalar olmustur [145].
Operasyan teknikleri kasilastirildiginda Duhamel ve TERP arasinda benzer sonuglar
vardir [146].Saglikli ¢ocuklarda anorektumun istirahat basinct internal sfinkterin
fonksiyonunu degerlendirirken, stkma basinct eksternal sfinkterin fonksiyonudur [147].
HH diizeltici ameliyatlarinda external sfinkter korunur. HH ameliyat1 olmus hastalarda
dis sfinkter korunmustur. SAKB bu hastalarda normal sinirlardadir. Bizim ¢alismamizda
da SAKB 66,4 saptanmustir ve litaratiir ile benzer degerlerdedir [148]. Literatirde DAKB
30-60 cm H20 olarak belirtilmistir [149,150]. Bizim ¢alismamizda inkontinans olan
grupta ortalama DKAB 34,5 cm H20 saptandi, olmayan grupta bu deger 66,4 cm H20
saptand1. Inkontinans olan grupta olmayan gruba gére DAKB istatiksel olarak diisiik
saptandi. Inkontinansi olan grupta 5 hastanin DAKB normal sinirin altinda kalmustir. Bu
hastalar da giinliik lavman ile barsak ydnetimi yapmaktadirlar. DAKB IAS fonskiyonunu
gostermektedir [151]. IAS, TERP prosediiriinde ekartasyondan ve diseksiyondan daha
fazla etkilenmis olabilir. TERP grubunda daha diisiik DAKB goriilmesi beklenir. 9
hastanin DAKB orani literatiirde belirtilen normal deger araligindadir. Bu hastalar
laksatif tedaviye yanit vermisti. SAKB arasinda istatiksel olarak anlamli fark
saptanmadi. Duhamel ve TERP gruplar1 arasinda anlaml fark saptanmadi. LATERP
yapilanlar ve yapilmayanlar arasinda DAK, SAKB arasinda istatiksel olarak anlamli fark

saptanmadi.

Manometrik sonuglar ile skorlamalar arasinda korelasyon incelemesinde, Wexner
skoru DAKB ile negatif yonde, HSS, RSS DAKB ile pozitif yonde, HSS, RSS sikma ile
pozitif yonde istatistiksel olarak istatistiksel olarak anlamli iliskili saptandi. Inkontinans
derecesi DAKB iligkili oldugu sonucuna varmaktayiz. DAKB arttik¢a inkontinans
derecesi azalmaktadir. Sifinkter fonksiyonlarinin durumu HSS ve RSS ile
degerlendirilebilmektedir. Anorektal manometri, postoperatif donemde bagirsak

fonksiyonlarinin objektif degerlendirilmesini saglar ve bagirsak fonksiyon skorlar ile
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birlestirildiginde, hastalarin genel saglik durumu ve yasam kalitesi hakkinda kapsamli bir
degerlendirme yapilabilir. Bu iki parametrenin birlikte kullanilmasi, tedavi planlarinin

optimize edilmesine ve uzun vadeli sonuglarin iyilestirilmesine yardimci olabilir.

Aganglionik kolon segmentinin rektum ve internal anal sfinkter yerinde kalacak
sekilde rezeke edilen rektal pull-through ameliyatlarindan sonra RAIR'in zaman
icerisinde normale dondiigii ifade edilmektedir. Normal RAIR gelisimi enterik sinir
sisteminin reinervasyonuyla gelistigi diisiilmektedir. Indirilen bagirsak segmenti
ganglionik olmasina ragmen, yeni rektum gérevine alismas1 zamanla olacag icin RAIR
olusumu bagirsagin adaptasyonu ile iligkilidir [152]. Banasuik ve arkadaslarinin yaptigi
bir caligmada RAIR varligi, TERP sonras1 hastalarda %87,5, Duhamel sonrasi hastalarda
ise %33 olarak bulunmustur. Anlaml fark gézlenmistir [148]. Bu ¢alismada da Duhamel
grubunda manometri yapilan 7 hastanin 6’sinda (%85) RAIR pozitif ve TERP yapilan 14
hastanin 9’unda (%64) RAIR pozitif tespit edilmistir. Duhamel yapilan hastalarimizda,
literatiirde %50 -70 olarak belirtilenden daha yiiksek oranda RAIR pozitifligi
saptandi[152]. Bu bulgumuz Duhamel operasyonundaki diseksiyonun daha giivenli
olmasindan kaynaklandig1 buna bagli internal anal sfinkter fonksiyonunun ytiksek oranda
korunmus olmasi ile ilgili olabilir. RAIR pozitifligi ve negatifliginde Duhamel, TERP,
LATERP gruplari arasinda istatiksel olarak anlamli fark saptanmadi. inkontinansi olan
ve olmayan grup arasinda RAIR pozitifligi agisindan istatiksel olarak anlamli fark
saptanmadi. RAIR olusumu ile bagirsak fonksiyon skorlari arasindaki korelasyonda,
RAIR pozitifliginin RSS, KSS, PSS arasinda anlamli pozitif koreasyon vardir. Bu sonugla
RAIR olusumunun yiiksek bagirsak fonksiyonlari iliskili oldugunu gésterdik.

Anal asimetri, fekal inkontinans ve diger bagirsak fonksiyon bozukluklarinin
degerlendirilmesinde 6nemli bir rol oynar. Manometrik degerlendirmeler, sfinkter basing
profillerini ve anal kanalin yapisal 6zelliklerini inceleyerek, hastalarin tedavi planlarinin
optimize edilmesine yardimci olur. Williams ve arkadaglarinin yapmis oldugu ¢alismada
anorektal patolojisi olmayan hastalarda anal kanal asimetri indeksi inkontinansi olan
grupta %20 olarak bulunmustur. Bu hastalar primer inkontinansi olan hastalardan
olusmaktaydi [153]. Till ve arkadaslarinin yaptig1 ¢alismada TERP grubunda asimetri
indeksi preoperatif ve postoperatif %35 bulunmustur [154]. Bizim ¢alismamizda asimetri
indeksleri TERP grubunda ortalama %36, LATERP grubunda ortalama %41, Duhammel

grubunda ortalama %48 olarak bulundu ve benzer sonuglar elde edilmistir. Gruplar arasi
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istatiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Yine inkontinansi olan grupta ortalama %33,
olmayan grupta ortalama %40 bulunmustur, yine bu iki grup arasinda istatiksel olarak
anlamli fark saptanmamustir. Asimetri indeksi degeri inkontinansi olan grupta daha diistik
¢ikmasi bu indeksin kullanilabilirligi noktasinda geliskiler olusturmustur. Bu indeksin

daha biiyiik hasta gruplarinda dogrulanmasi gerekmektedir.

Banasuik ve arkadaslarinin yaptigi c¢alismada, Duhamel prosediirii sonrasi
hastalarda basing asimetrisi ortalama degerleri, TERP prosediirii sonrasi hastalara gore
daha yiiksek bulunmustur. Istirahat halinde basing asimetrisi Duhamel grubunda %29,58,
TERP grubunda %22,26 olarak olgiilmiistiir. Sikma sirasinda ise Duhamel grubunda
%26,1, TEPT grubunda %14,01 olarak bulunmustur. Anal kanal asimetrisinin diizeyi ile
giinliik bagirsak hareketi sayis1 ve kirlenme gibi fonksiyonel sonuclar arasinda herhangi
bir iliski gozlemlenmedi. Anal kanalin asimetrisi ve g¢esitli seviyeleri anatomik
varyasyonlarla iligkili olabilir ancak bu 6zelligin fizyolojik rolii hala bilinmemektedir.

Bulgularinin daha genis bir hasta grubunda dogrulanmasi gerektigini ifade ettiler [148].

HH nedeniyle diizeltici ameliyati olmus hasta grubunda asimetri ¢aligmalari
sinirlidir. Dolayistyla cut-off deger bilinmemektedir. Asimetri i¢in normal deger

araliklarini gorebilmek icin daha genis serilere ihtiyag¢ vardir.

6. SONUC

Duhamel yontemi, daha ileri yasta ve daha agir semptomlarla bagvuran
hastalarda tercih edilirken, TERP yontemi daha geng yaslarda ve daha az komplikasyon

riski olan hastalarda tercih edilmistir.

Sonu¢ olarak fekal inkontinans orani TERP grubunda anlamli olarak yiiksek
bulunmustur. Duhamel grubunda ise postoperatif enterokolit oran1 anlamli olarak yiiksek
bulunumustur. Postoperatif enterokolit oran1 kabizlig1 olan grupta anlaml olarak ytiksek
bulunmustur. Ayni sekilde fekal inkontinansi olan hastalarda laksatif tedavi ile %50°si
tedavi edilmistir. Hirschsprung hastaliginda kabizlik erken donemde 6nlem alinmasi
gereken, saptandiginda ise tedavisinin 6nemle yapilmasi gereken bulgudur. Manometri
yapilan hastalarda Wexner skoru dinlenme anal kanal basinci ile negatif yonde;
Holschneider skoru ve Rintala skoru dinlenme anal kanal basinci ile pozitif yonde,

Holschineider skoru ve Rintala skoru sikma anal basinci ile pozitif yonde istatistiksel
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olarak anlamli iligkili saptandi. Skorlama sistemleri, bagirsak fonksiyonlar1 ve sfinkter

fonksiyonlart agisindan yol gostericidir. Skorlama sistemlerine gore inkontinan hasta

sayis1 diisik bulunmustur. Inkontinans degerlendirmesi sadece anamneze gore degil,

skorlama sistemine gore yapilmalidir. inkontinansi olanlarda dinlenme anal kanal basinci

anlamli olarak diislik saptandi. Operasyon tipleri agisindan degerlendirildiginde, anal

manometri dl¢limleri iki grup arasinda anlaml fark saptanmadi. Anorektal manometri

sonuglar1 inkontinansla iliskili bilgiler sunmakla birlikte operasyon tipleri agisindan fark

gostermemektedir.

7. KAYNAKLAR

[1] Askarpour S, Peyvasteh M, Imanipour MH, Javaherizadeh H, Hesam S. Complications after
transabdominal soave’s procedure in children with hirschsprung’s disease. Arq Bras Cir Dig
2019;32:10-1. https://doi.org/10.1590/0102-672020180001e1421.

[2] Gao T, Xu W, Sheng Q, Xu T, Wu W, Lv Z. Original Article Clinical outcomes and risk factors for
postoperative complications in children with Hirschsprung’s disease. Am J Transl Res
2022;14:4830-7.

[3] Langer J. Hirschsprung Disease. Arnold G. Coran, Anthony Caldamone, N. Scott Adzick et al.
(eds). Pediatric surgery. 7th Edition. New York: Mosby Imprint; 2012. 1265-78. n.d.

[4] Raveenthiran V. Knowledge of ancient Hindu surgeons on Hirschsprung disease: evidence from
Sushruta  Samhita of circa 1200-600 BC. J Pediatr Surg 2011;46:2204-8.
https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2011.07.007.

[5] Hirschsprung H. Stuhltrigheit Neugeborener in Folge von Dilatation und Hypertrophie des Colons.
Jahrb fiir Kinderheilkd und Phys Erziehung. 1887;27:1-7 n.d.

[6] Swenson O, Bill AH. Resection of rectum and rectosigmoid with preservation of the sphincter for
benign spastic lesions producing megacolon; an experimental study. Surgery. 1948;24:212-20. n.d.

[7] Swenson O, Neuhauser EB, Pickett LK. New concepts of the etiology, diagnosis and treatment of
congenital megacolon (Hirschsprung’s disease). Pediatrics. 1949;4:201-9. n.d.

[8] Whitehouse FR, Kernohan JW. Myenteric plexus in congenital megacolon; study of 11 cases. Arch
Intern Med (Chic) 1948;82:75-111. https://doi.org/10.1001/ARCHINTE.1948.00220250085005.

[9] Rehbein F. [Operative therapy of Hirschsprung’s disease]. Langenbecks Arch Klin Chir Ver Dtsch
Z Chir 1953;276:540-3. https://doi.org/10.1007/BF02443237.

[10] Duhamel B. A new operation for the treatment of Hirschsprung’s disease. Arch Dis Child
1960;35:38-9. https://doi.org/10.1136/ADC.35.179.38.

[11]  Abecassis B. Intervention de Soave Baulieux pour anastomose coloanale : étude rétrospective
amienoise de 14 patients n.d.

[12] Goldstein AM, Hofstra RMW, Burns AJ. Building a brain in the gut: development of the enteric
nervous system. Clin Genet 2013;83:307-16. https://doi.org/10.1111/CGE.12054.

[13] Wallace AS, Burns AJ. Development of the enteric nervous system, smooth muscle and interstitial

cells of Cajal in the human gastrointestinal tract. Cell Tissue Res 2005;319:367-82.

69



[14]

[15]

[16]

[17]

(18]

[19]

[20]

[21]

[22]

[23]

[24]

[25]

[26]

[27]

(28]

[29]

[30]

[31]

https://doi.org/10.1007/S00441-004-1023-2.

Webster W. Embryogenesis of the enteric ganglia in normal mice and in mice that develop
congenital  aganglionic  megacolon. J Embryol Exp Morphol  1973;30:573-85.
https://doi.org/10.1242/DEV.30.3.573.

Langer JC, Betti PA, Blennerhassett MG. Smooth muscle from aganglionic bowel in
Hirschsprung’s disease impairs neuronal development in vitro. Cell Tissue Res 1994;276:181-6.
https://doi.org/10.1007/BF00354798.

Hoehner JC, Wester T, Péhlman S, Olsen L. Alterations in neurotrophin and neurotrophin-receptor
localization ~ in  Hirschsprung’s  disease. J Pediatr  Surg 1996;31:1524-9.
https://doi.org/10.1016/S0022-3468(96)90170-0.

Langer JC. Hirschsprung disease. Curr Opin Pediatr 2013;25:368-74.
https://doi.org/10.1097/MOP.0B013E328360C2A0.

Furness JB. Types of neurons in the enteric nervous system. J Auton Nerv Syst 2000;81:87-96.
https://doi.org/10.1016/S0165-1838(00)00127-2.

Watanabe Y, Ito F, Ando H, Seo T, Harada T, Kaneko K, et al. Extrinsic nerve strands in the
aganglionic segment of Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 1998;33:1233-7.
https://doi.org/10.1016/S0022-3468(98)90157-9.

O’Kelly TJ, Davies JR, Tam PKH, Brading AF, Mortensen NJMC. Abnormalities of nitric-oxide-
producing neurons in Hirschsprung’s disease: morphology and implications. J Pediatr Surg
1994;29:294-300. https://doi.org/10.1016/0022-3468(94)90335-2.

Frigo GM, Del Tacca M, Lecchini S, Crema A. Some observations on the intrinsic nervous
mechanism in Hirschsprung’s disease. Gut 1973;14:35. https://doi.org/10.1136/GUT.14.1.35.

Vizi ES, Zseli J, Kontor E, Feher E, Verebelyi T. Characteristics of cholinergic neuroeffector
transmission of ganglionic and aganglionic colon in Hirschsprung’s disease. Gut 1990;31:1046.
https://doi.org/10.1136/GUT.31.9.1046.

Holschneider AM, Meier-Ruge W, Ure BM. Hirschsprung’s disease and allied disorders--a review.
Eur J Pediatr Surg 1994;4:260-6. https://doi.org/10.1055/S-2008-1066115.

Rattan S. The internal anal sphincter: regulation of smooth muscle tone and relaxation.
Neurogastroenterol ~ Motil ~ 2005;17  Suppl  1:50-9.  https://doi.org/10.1111/J.1365-
2982.2005.00659.X.

Lawson JON, Nixon HH. Anal canal pressures in the diagnosis of Hirschsprung’s disease. J Pediatr
Surg 1967;2:544-52. https://doi.org/10.1016/S0022-3468(67)80011-3.

Schnaufer L, Talbert JL, Haller JA, Reid NCRW, Tobon F, Schuster MM. Differential sphincteric
studies in the diagnosis of ano-rectal disorders of childhood. J Pediatr Surg 1967;2:538-43.
https://doi.org/10.1016/S0022-3468(67)80010-1.

Puri P, Gosemann JH. Variants of Hirschsprung disease. Semin Pediatr Surg 2012;21:310-8.
https://doi.org/10.1053/J.SEMPEDSURG.2012.07.005.

Koivusalo Al, Pakarinen MP, Rintala RJ. Botox injection treatment for anal outlet obstruction in

patients with internal anal sphincter achalasia and Hirschsprung’s disease. Pediatr Surg Int
2009;25:873-6. https://doi.org/10.1007/S00383-009-2438-3.

De Caluwé D, Yoneda A, Akl U, Puri P. Internal anal sphincter achalasia: Outcome after internal
sphincter myectomy. J Pediatr Surg 2001;36:736-8. https://doi.org/10.1053/jpsu.2001.22949.

Ruttenstock E, Puri P. A meta-analysis of clinical outcome in patients with total intestinal
aganglionosis. Pediatr Surg Int 2009;25:833-9. https://doi.org/10.1007/S00383-009-2439-2.

Best KE, Addor MC, Arriola L, Balku E, Barisic I, Bianchi F, et al. Hirschsprung’s disease

70



[32]

[33]

[34]

(35]

[36]

[37]

(38]

[39]

[40]

[41]

[42]

[43]

[44]

[45]

[46]

[47]

prevalence in Europe: a register based study. Birth Defects Res A Clin Mol Teratol 2014;100:695—
702. https://doi.org/10.1002/BDRA.23269.

Suita S, Taguchi T, leiri S, Nakatsuji T. Hirschsprung’s disease in Japan: Analysis of 3852 patients
based on a nationwide survey in 30 years. J Pediatr Surg 2005;40:197-202.
https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2004.09.052.

Ryan ET, Ecker JL, Christakis NA, Folkman J. Hirschsprung’s disease: associated abnormalities
and demography. J Pediatr Surg 1992;27:76-81. https://doi.org/10.1016/0022-3468(92)90111-J.

Singh SJ, Croaker GDH, Manglick P, Wong CL, Athanasakos H, Elliott E, et al. Hirschsprung’s
disease: the Australian Paediatric Surveillance Unit’s experience. Pediatr Surg Int 2003;19:247—
50. https://doi.org/10.1007/S00383-002-0842-Z.

Stensrud KJ, Emblem R, Bjornland K. Late diagnosis of Hirschsprung disease--patient
characteristics and results. J Pediatr Surg 2012;47:1874-9.
https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2012.04.022.

Doodnath R, Puri P. A systematic review and meta-analysis of Hirschsprung’s disease presenting
after childhood. Pediatr Surg Int 2010;26:1107-10. https://doi.org/10.1007/S00383-010-2694-2.

Sharma S, Gupta DK. Hirschsprung’s disease presenting beyond infancy: surgical options and
postoperative outcome. Pediatr Surg Int 2012;28:5-8. https://doi.org/10.1007/S00383-011-3002-5.

Zeng M, Amodio J, Schwarz S, Garrow E, Xu J, Rabinowitz SS. Hirschsprung disease presenting
as sigmoid volvulus: a case report and review of the literature. J Pediatr Surg 2013;48:243-6.
https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2012.10.042.

Moore SW. The contribution of associated congenital anomalies in understanding Hirschsprung’s
disease. Pediatr Surg Int 2006;22:305-15. https://doi.org/10.1007/S00383-006-1655-2.

De Lorijn F, Reitsma JB, Voskuijl WP, Aronson DC, Ten Kate FJ, Smets AMJB, et al. Diagnosis
of Hirschsprung’s disease: A prospective, comparative accuracy study of common tests. J Pediatr
2005;146:787-92. https://doi.org/10.1016/j.jpeds.2005.01.044.

De Lorijn F, Kremer LCM, Reitsma JB, Benninga MA. Diagnostic tests in Hirschsprung disease:
a systematic review. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2006;42:496-505.
https://doi.org/10.1097/01.MPG.0000214164.90939.92.

Aldridge RT, Campbell PE. Ganglion cell distribution in the normal rectum and anal canal. A basis
for the diagnosis of Hirschsprung’s disease by anorectal biopsy. J Pediatr Surg 1968;3:475-90.
https://doi.org/10.1016/0022-3468(68)90670-2.

Meier-Ruge W, Lutterbeck PM, Herzog B, Morger R, Moser R, Schirli A. Acetylcholinesterase
activity in suction biopsies of the rectum in the diagnosis of Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg
1972;7:11-7. https://doi.org/10.1016/0022-3468(72)90394-6.

Nakao M, Suita S, Taguchi T, Hirose R, Shima Y. Fourteen-year experience of acetylcholinesterase
staining for rectal mucosal biopsy in neonatal Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg
2001;36:1357-63. https://doi.org/10.1053/JPSU.2001.26369.

Bagdzevicius R, Gelman S, Gukauskiene L, et al. Application of acetylcholinesterase
histochemistry for the diagnosis of Hirschsprung’s disease in neonates and infants: a twenty_year
experience n.d.

Kapur RP, Reed RC, Finn LS, Patterson K, Johanson J, Rutledge JC. Calretinin
immunohistochemistry versus acetylcholinesterase histochemistry in the evaluation of suction
rectal biopsies for Hirschsprung Disease. Pediatr Dev  Pathol 2009;12:6-15.
https://doi.org/10.2350/08-02-0424.1.

Morris MI, Soglio DBD, Ouimet A, Aspirot A, Patey N. A study of calretinin in Hirschsprung
pathology, particularly in total colonic aganglionosis. J Pediatr Surg 2013;48:1037-43.
https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2013.02.026.

71



[48]

[49]

[50]

[51]

[52]

(53]

[54]

[58]

[56]

[57]

[58]

[59]

[60]

[61]

[62]

[63]

[64]

Guinard-Samuel V, Bonnard A, De Lagausie P, Philippe-Chomette P, Alberti C, EI Ghoneimi A,
et al. Calretinin immunohistochemistry: a simple and efficient tool to diagnose Hirschsprung
disease. Mod Pathol 2009;22:1379-84. https://doi.org/10.1038/MODPATHOL.2009.110.

De Arruda Lourencdo PLT, Takegawa BK, Ortolan EVP, Terra SA, Rodrigues MAM. Does
calretinin immunohistochemistry reduce inconclusive diagnosis in rectal biopsies for Hirschsprung
disease? J Pediatr Gastroenterol Nutr 2014;58:603-7.
https://doi.org/10.1097/MPG.0000000000000263.

Takawira C, D’Agostini S, Shenouda S, Persad R, Sergi C. Laboratory procedures update on
Hirschsprung disease. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2015;60:598-605.
https://doi.org/10.1097/MPG.0000000000000679.

Iwai N, Yanagihara J, Tokiwa K, Deguchi E, Perdzynski W, Takahashi T. Reliability of anorectal
manometry in the diagnosis of Hirschsprung’s disease. Z Kinderchir 1988;43:405-7.
https://doi.org/10.1055/S-2008-1043494.

Emir H, Akman M, Sarimurat N, Kili¢ N, Erdogan E, Soylet Y. Anorectal manometry during the
neonatal period: its specificity in the diagnosis of Hirschsprung’s disease. Eur J Pediatr Surg
1999;9:101-3. https://doi.org/10.1055/S-2008-1072221.

Huang Y, Zheng S, Xiao X. Preliminary evaluation of anorectal manometry in diagnosing
Hirschsprung’s disease in neonates. Pediatr Surg Int 2009;25:41-5.
https://doi.org/10.1007/S00383-008-2293-7.

Noviello C, Cobellis G, Romano M, Amici G, Martino A. Diagnosis of Hirschsprung’s Disease: an
age-related approach in children below or above one year. Colorectal Dis 2010;12:1044-8.
https://doi.org/10.1111/J.1463-1318.2009.01940.X.

Bradnock TJ, Walker GM. Evolution in the management of Hirschsprung’s disease in the UK and
Ireland: a national survey of practice revisited. Ann R Coll Surg Engl 2011;93:34-8.
https://doi.org/10.1308/003588410X12771863936846.

Zani A, Eaton S, Morini F, Puri P, Rintala R, Heurn E van, et al. European Paediatric Surgeons’
Association Survey on the Management of Hirschsprung Disease. Eur J Pediatr Surg 2017;27:096—
101. https://doi.org/10.1055/S-0036-1593991.

Tang YF, Chen JG, An HJ, Jin P, Yang L, Dai ZF, et al. High-resolution anorectal manometry in
newborns: normative values and diagnostic utility in Hirschsprung disease. Neurogastroenterol
Motil 2014;26:1565-72. https://doi.org/10.1111/NM0O.12423.

Wong CWY, Lau CT, Chung PHY, Lam WMW, Wong KKY, Tam PKH. The value of the 24-h
delayed abdominal radiograph of barium enema in the diagnosis of Hirschsprung’s disease. Pediatr
Surg Int 2015;31:11-5. https://doi.org/10.1007/S00383-014-3632-5.

Muller CO, Mignot C, Belarbi N, Berrebi D, Bonnard A. Does the radiographic transition zone
correlate with the level of aganglionosis on the specimen in Hirschsprung’s disease? Pediatr Surg
Int 2012;28:597-601. https://doi.org/10.1007/S00383-012-3094-6.

De Lagausie P, Berrebi D, Geib G, Sebag G, Aigrain Y. Laparoscopic Duhamel procedure.
Management of 30 cases. Surg Endosc 1999;13:972-4. https://doi.org/10.1007/S004649901149.

Hoffmann K, Schier F, Waldschmidt J. Laparoscopic Swenson’s procedure in children. Eur J
Pediatr Surg 1996;6:15-7. https://doi.org/10.1055/S-2008-1066459.

Soave F. HIRSCHSPRUNG’S DISEASE: A NEW SURGICAL TECHNIQUE#*. Arch Dis Childh
1964:39-116.

De La Torre-Mondragon L, Ortega-Salgado JA. Transanal endorectal pull-through for
Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 1998;33:1283-6. https://doi.org/10.1016/S0022-
3468(98)90169-5.

De la Torre L, Ortega A. Transanal versus open endorectal pull-through for Hirschsprung’s disease.

72



[65]

[66]

[67]

[68]

[69]

[70]

[71]

[72]

[73]

[74]

[78]

[76]

[77]

[78]

[79]

J Pediatr Surg 2000;35:1630-2. https://doi.org/10.1053/JPSU.2000.18338.

Thomson D, Allin B, Long AM, Bradnock T, Walker G, Knight M. Laparoscopic assistance for
primary transanal pull-through in Hirschsprung’s disease: a systematic review and meta-analysis.
BMJ Open 2015;5. https://doi.org/10.1136/BMJOPEN-2014-006063.

Tannuri ACA, Tannuri U, Romdo RLP. Transanal endorectal pull-through in children with
Hirschsprung’s disease--technical refinements and comparison of results with the Duhamel
procedure. J Pediatr Surg 2009;44:767—72. https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2008.08.002.

Stensrud KJ, Emblem R, Bjernland K. Functional outcome after operation for Hirschsprung
disease--transanal vs transabdominal approach. J Pediatr Surg 2010;45:1640-4.
https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2010.02.065.

El-Sawaf MI, Drongowski RA, Chamberlain JN, Coran AG, Teitelbaum DH. Are the long-term
results of the transanal pull-through equal to those of the transabdominal pull-through? A
comparison of the 2 approaches for Hirschsprung disease. J Pediatr Surg 2007;42:41-7.
https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2006.09.007.

Van Leeuwen K, Geiger JD, Barnett JL, Coran AG, Teiteloaum DH. Stooling and manometric
findings after primary pull-throughs in Hirschsprung’s disease: Perineal versus abdominal
approaches. J Pediatr Surg 2002;37:1321-5. https://doi.org/10.1053/jpsu.2002.34999.

Stensrud KJ, Emblem R, Bjernland K. Anal endosonography and bowel function in patients
undergoing different types of endorectal pull-through procedures for Hirschsprung disease. J
Pediatr Surg 2015;50:1341-6. https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2014.12.024.

Menezes M, Corbally M, Puri P. Long-term results of bowel function after treatment for
Hirschsprung’s  disease: a 29-year review. Pediatr Surg Int 2006;22:987-90.
https://doi.org/10.1007/S00383-006-1783-8.

leiri S, Nakatsuji T, Akiyoshi J, Higashi M, Hashizume M, Suita S, et al. Long-term outcomes and
the quality of life of Hirschsprung disease in adolescents who have reached 18 years or older--a 47-
year single-institute experience. J Pediatr Surg 2010;45:2398-402.
https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2010.08.040.

Jarvi K, Laitakari EM, Koivusalo A, Rintala RJ, Pakarinen MP. Bowel function and gastrointestinal
quality of life among adults operated for Hirschsprung disease during childhood: a population-
based study. Ann Surg 2010;252:977-81. https://doi.org/10.1097/SLA.0B013E3182018542.

Aworanti OM, McDowell DT, Martin IM, Quinn F. Does Functional Outcome Improve with Time
Postsurgery  for  Hirschsprung  Disease? Eur J Pediatr Surg 2016;26:192-9.
https://doi.org/10.1055/S-0034-1544053.

Niramis R, Watanatittan S, Anuntkosol M, Buranakijcharoen V, Rattanasuwan T, Tongsin A, et al.
Quality of life of patients with Hirschsprung’s disease at 5 - 20 years post pull-through operations.
Eur J Pediatr Surg 2008;18:38-43. https://doi.org/10.1055/S-2008-1038325.

Bartlett L, Nowak M, Ho YH. Impact of fecal incontinence on quality of life. World J Gastroenterol
2009;15:3276-82. https://doi.org/10.3748/WJG.15.3276.

Belsey J, Greenfield S, Candy D, Geraint M. Systematic review: impact of constipation on quality
of life in adults and children. Aliment Pharmacol Ther 2010;31:938-49.
https://doi.org/10.1111/J.1365-2036.2010.04273.X.

Melendez E, Goldstein AM, Sagar P, Badizadegan K. Case records of the Massachusetts General
Hospital. Case 3-2012. A newborn boy with vomiting, diarrhea, and abdominal distention. N Engl
J Med 2012;366:361-72. https://doi.org/10.1056/NEJMCPC1103562.

Demehri FR, Halaweish IF, Coran AG, Teitelbaum DH. Hirschsprung-associated enterocolitis:
pathogenesis,  treatment and  prevention.  Pediatr  Surg Int  2013;29:873-81.
https://doi.org/10.1007/S00383-013-3353-1.

73



(80]

[81]

(82]

(83]

(84]

(85]

(86]

(87]

(88]

(89]

[90]

[91]

[92]

(93]

[94]

[95]

[96]

Friedmacher F, Puri P. Hirschsprung’s disease associated with Down syndrome: a meta-analysis of
incidence, functional outcomes and mortality. Pediatr Surg Int 2013;29:937-46.
https://doi.org/10.1007/S00383-013-3361-1.

Pastor AC, Osman F, Teiteloaum DH, Caty MG, Langer JC. Development of a standardized
definition for Hirschsprung’s-associated enterocolitis: a Delphi analysis. J Pediatr Surg
2009;44:251-6. https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2008.10.052.

Frykman PK, Short SS. Hirschsprung-associated enterocolitis: prevention and therapy. Semin
Pediatr Surg 2012;21:328-35. https://doi.org/10.1053/J.SEMPEDSURG.2012.07.007.

Bradnock TJ, Knight M, Kenny S, Nair M, Walker GM. Hirschsprung’s disease in the UK and
Ireland: incidence and anomalies. Arch Dis Child 2017;102:722-7.
https://doi.org/10.1136/ARCHDISCHILD-2016-311872.

Mugie SM, Benninga MA, Di Lorenzo C. Epidemiology of constipation in children and adults: a
systematic review. Best Pract Res Clin Gastroenterol 2011;25:3-18.
https://doi.org/10.1016/J.BPG.2010.12.010.

Heikkinen M, Rintala R, Luukkonen P. Long-term anal sphincter performance after surgery for
Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 1997;32:1443-6. https://doi.org/10.1016/S0022-
3468(97)90557-1.

Moore SW. Total colonic aganglionosis in Hirschsprung disease. Semin Pediatr Surg 2012;21:302—
9. https://doi.org/10.1053/J.SEMPEDSURG.2012.07.004.

Nurko S, Scott SM. Coexistence of constipation and incontinence in children and adults. Best Pract
Res Clin Gastroenterol 2011;25:29-41. https://doi.org/10.1016/J.BPG.2010.12.002.

Bartlett L, Nowak M, Ho YH. Impact of fecal incontinence on quality of life. World J Gastroenterol
2009;15:3276-82. https://doi.org/10.3748/WJG.15.3276.

Belsey J, Greenfield S, Candy D, Geraint M. Systematic review: impact of constipation on quality
of life in adults and children. Aliment Pharmacol Ther 2010;31:938-49.
https://doi.org/10.1111/J.1365-2036.2010.04273.X.

Hartman EE, Oort FJ, Aronson DC, Sprangers MA. Quality of life and disease-specific functioning
of patients with anorectal malformations or Hirschsprung’s disease: a review. Arch Dis Child
2011;96:398-406. https://doi.org/10.1136/ADC.2007.118133.

Collins L, Collis B, Trajanovska M, Khanal R, Hutson JM, Teague WJ, et al. Quality of life
outcomes in children with Hirschsprung disease. J Pediatr Surg 2017;52:2006-10.
https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2017.08.043.

Rasquin A, Di Lorenzo C, Forbes D, Guiraldes E, Hyams JS, Staiano A, et al. Childhood functional
gastrointestinal disorders: child/adolescent. Gastroenterology 2006;130:1527-37.
https://doi.org/10.1053/J.GASTRO.2005.08.063.

Holschneider AM, Pfrommer W, Gerresheim B. Results in the treatment of anorectal
malformations with special regard to the histology of the rectal pouch. Eur J Pediatr Surg
1994;4:303-9. https://doi.org/10.1055/S-2008-1066122.

Rintala RJ, Lindahl HG, Rasanen M. Do children with repaired low anorectal malformations have
normal bowel function? J Pediatr Surg 1997;32:823-6. https://doi.org/10.1016/S0022-
3468(97)90628-X.

Rintala RJ, Lindahl H. Is normal bowel function possible after repair of intermediate and high
anorectal malformations? J Pediatr Surg 1995;30:491-4. https://doi.org/10.1016/0022-
3468(95)90064-0.

Ure BM, Rintala RJ, Holschneider AM. Scoring postoperative results. Anorectal Malformations
Child Embryol Diagnosis, Surg Treat Follow 2006:351-9. https://doi.org/10.1007/978-3-540-
31751-7_27.

74



[97]
(98]

[99]

[100]

[101]

[102]

[103]

[104]

[105]

[106]

[107]

[108]

[109]

[110]

[111]

[112]

[113]

[114]

[115]

[116]

Levitt MA, Pefia A. Anorectal malformations. Orphanet J Rare Dis 2007;2:33.

Kyrklund K, Koivusalo A, Rintala RJ, Pakarinen MP. Evaluation of bowel function and fecal
continence in 594 Finnish individuals aged 4 to 26 years. Dis Colon Rectum 2012;55:671-6.
https://doi.org/10.1097/DCR.0B013E31824C77EA4.

Rintala RJ, Lindahl HG, Rasanen M. Do children with repaired low anorectal malformations have
normal bowel function? J Pediatr Surg 1997;32:823-6. https://doi.org/10.1016/S0022-
3468(97)90628-X.

Jorge JMN, Wexner SD. Etiology and management of fecal incontinence. Dis Colon Rectum
1993;36:77-97. https://doi.org/10.1007/BF02050307.

Lewis SJ, Heaton KW. Stool Form Scale as a Useful Guide to Intestinal Transit Time. Scand J
Gastroenterol 1997;32:920-4. https://doi.org/10.3109/00365529709011203.

Levitt MA, Martin CA, Olesevich M, Bauer CL, Jackson LE, Pefia A. Hirschsprung disease and
fecal incontinence: diagnostic and management strategies. J Pediatr Surg 2009;44:271-7.
https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2008.10.053.

Levin M. SM Gr up Radiological Anatomy of the Colon and SM Journal of Pediatric Surgery
Rectum in Children 2019;5:2—7.

BASAKLAR C. Bebek ve Cocuklarin Cerrahi ve Urolojik Hastaliklari, 2 cilt, Palme Yaymcilik
Ankara.; 2006;605-655. n.d.

Onen A: Cocuk cerrahisi ve gocuk iirolojisi Nobel tip Kitabevi, istanbul, 2006 n.d.

Rescorla FJ, Morrison AM, Engles D, West KW, Grosfeld JL. Hirschsprung’s disease. Evaluation
of mortality and long-term function in 260 cases. Arch Surg 1992;127:934-42.
https://doi.org/10.1001/ARCHSURG.1992.01420080068011.

Kleinhaus S, Boley SJ, Sheran M, Sieber WK. Hirschsprung’s disease -- a survey of the members
of the Surgical Section of the American Academy of Pediatrics. J Pediatr Surg 1979;14:588-97.
https://doi.org/10.1016/S0022-3468(79)80145-1.

Town C, Africa S. Cape Town, South Africa 1994;29:106-11.

Teeraratkul S. Transanal one-stage endorectal pull-through for Hirschsprung’s disease in infants
and children. J Pediatr Surg 2003;38:184—7. https://doi.org/10.1053/jpsu.2003.50039.

Langer JC. Hirschsprung disease. Curr Opin Pediatr 2013;25:368-74.
https://doi.org/10.1097/MOP.0B013E328360C2A0.

Peterlini FL, Martins JL. Modified transanal rectosigmoidectomy for Hirschsprung’s disease:
Clinical and manometric results in the initial 20 cases. J Pediatr Surg 2003;38:1048-50.
https://doi.org/10.1016/S0022-3468(03)00189-1.

132 international abstracts 1994:166.

Tander B, Cihan AO, Rizalar R, Ayyildiz HS, Arntirk E BF. Hirschsprung hastaliginda
uyguladigimiz transanal endorektal pull through’da erken sonuglarimiz. Pediatr Cer D 2004:122.

Shankar KR, Losty PD, Lamont GL, Turnock RR, Jones MO, Lloyd DA, et al. Transanal endorectal
coloanal surgery for Hirschsprung’s disease: Experience in two centers. J Pediatr Surg
2000;35:1209-13. https://doi.org/10.1053/jpsu.2000.8728.

Albanese CT, Jennings RW, Smith B, Bratton B, Harrison MR. Perineal one-stage pull-through for
Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 1999;34:377-80. https://doi.org/10.1016/S0022-
3468(99)90480-3.

TIRYAKI T, SENEL E, AKBIYIK F, MAMBET E, LIVANELIOGLU Z, ATAYURT H.
Hirschsprung Hastalikli Olgularda Diizeltici Ameliyat Sonrasi Klinik Seyrin Anorektal Manometre
Tetkiki {le Degerlendirilmesi. Tiirkiye Cocuk Hast Derg 2007;1:28-32.

75



[117]

[118]

[119]

[120]

[121]
[122]

[123]

[124]

[125]

[126]

[127]

[128]

[129]

[130]

[131]

[132]

Rahsan ;GOLLU V. Transanal endorektal pull-through ameliyati sonrast ge¢ donem bulgularmin
ve anal manometri sonuglarinin degerlendirilmesi Evaluation of anal manometric findings and late
results after transanal end. Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi 2006;59:1.
https://doi.org/10.1501/tipfak_0000000186.

Kiigiikaydin M, Karaca F, Goziikiigiik A et al, Yenidogan doneminde transanal pull-through
yapilan Hirschsprung hastalikli olgularda orta ve uzun dénem sonuglari. Pediatr Cer D 2003; 17:
68 n.d.

Shu CZ, Yu ZB, Wang W, Wei LW. Clinical outcome in children after transanal 1-stage endorectal
pull-through operation for Hirschsprung disease. J Pediatr Surg 2005;40:1307-11.
https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2005.05.016.

Yanchar NL, Soucy P. Long-term outcome after Hirschsprung’s disease: patients’ perspectives. J
Pediatr Surg 1999;34:1152—60. https://doi.org/10.1016/S0022-3468(99)90588-2.

Gomez M. Pediatric surgery. Ashcraft and Holcomb 7 ed. 2020 n.d.

Karlsen RA, Hoel AT, Fosby MV, Ertresvag K, Austrheim Al, Stensrud KJ, et al. Comparison of
clinical outcomes after total transanal and laparoscopic assisted endorectal pull-through in patients
with rectosigmoid Hirschsprung  disease. J Pediatr  Surg  2022;57:69-74.
https://doi.org/10.1016/J.JPEDSURG.2022.01.011.

Dai Y, Deng Y, Lin Y, Ouyang R, Li L. Long-term outcomes and quality of life of patients with
Hirschsprung disease: A systematic review and meta-analysis. BMC Gastroenterol 2020;20:1-13.
https://doi.org/10.1186/S12876-020-01208-Z/FIGURES/3.

Widyasari A, Pravitasari WA, Dwihantoro A, Gunadi. Functional outcomes in Hirschsprung
disease patients after transabdominal Soave and Duhamel procedures. BMC Gastroenterol
2018;18:1-6. https://doi.org/10.1186/S12876-018-0783-1/TABLES/5.

Duci M, Santoro L, Dei Tos AP, Loss G, Mescoli C, Gamba P, et al. Postoperative Hirschsprung’s
associated enterocolitis (HAEC): transition zone as putative histopathological predictive factor. J
Clin Pathol 2023. https://doi.org/10.1136/JCP-2023-209129.

Elhalaby EA, Hashish A, Elbarbary MM, Soliman HA, Wishahy MK, Elkholy A, et al. Transanal
One-Stage Endorectal Pull-Through for Hirschsprung’s Disease: A Multicenter Study. J Pediatr
Surg 2004;39:345-51. https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2003.11.038.

Xie C, Yan J, Zhang Z, Kai W, Wang Z, Chen Y. Risk factors for Hirschsprung-associated
enterocolitis following Soave: a retrospective study over a decade. BMC Pediatr 2022;22:1-7.
https://doi.org/10.1186/s12887-022-03692-6.

Saadai P, Trappey AF, Goldstein AM, Cowles RA, De La Torre L, Durham MM, et al. Guidelines
for the management of postoperative soiling in children with Hirschsprung disease. Pediatr Surg
Int 2019;35:829-34. https://doi.org/10.1007/s00383-019-04497-y.

Bischoff A, Frischer J, Knod JL, Dickie B, Levitt MA, Holder M, et al. Damaged anal canal as a
cause of fecal incontinence after surgical repair for Hirschsprung disease — a preventable and under-
reported complication. J Pediatr Surg 2017;52:549-53.
https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2016.08.027.

Sun D, Zhang X, Xu Q, Li Y, Zhang Q, Wang D, et al. Duhamel and transanal endorectal pull-
throughs for Hirschsprung disease: a Bayesian network meta-analysis. BMC Surg 2024;24:1-15.
https://doi.org/10.1186/s12893-024-02416-0.

Gunadi, lvana G, Mursalin DA, Pitaka RT, Zain MW, Puspitarani DA, et al. Functional outcomes
of patients with short-segment Hirschsprung disease after transanal endorectal pull-through. BMC
Gastroenterol 2021;21:1-6. https://doi.org/10.1186/s12876-021-01668-x.

Neuvonen MI, Kyrklund K, Rintala RJ, Pakarinen MP. Bowel function and quality of life after
transanal endorectal pull-through for Hirschsprung disease. Ann Surg 2017;265.

76



[133]

[134]

[135]

[136]

[137]

[138]

[139]

[140]

[141]

[142]

[143]

[144]

[145]
[146]

[147]

[148]

https://doi.org/10.1097/SLA.0000000000001695.

Negash S, Getachew H, Tamirat D, Mammo TN. Hirschsprung disease managed with one-stage
transanal endorectal pullthrough in a low-resource setting without frozen section. BMC Surg
2022;22:1-5. https://doi.org/10.1186/s12893-022-01536-9.

De La Torre L, Langer JC. Transanal endorectal pull-through for Hirschsprung disease: technique,
controversies, pearls, pitfalls, and an organized approach to the management of postoperative
obstructive symptoms. Semin Pediatr Surg 2010;19:96-106.
https://doi.org/10.1053/j.sempedsurg.2009.11.016.

Langer JC, Minkes RK, Mazziotti M V., Skinner MA, Winthrop AL. Transanal one-stage soave
procedure for infants with Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 1999;34:148-52.
https://doi.org/10.1016/S0022-3468(99)90246-4.

Ghose SI, Squire BR, Stringer MD, Batcup G, Crabbe DCG. Hirschsprung’s disease: Problems
with transition-zone pull-through. J Pediatr Surg 2000;35:1805-9.
https://doi.org/10.1053/jpsu.2000.19263.

Farrugia MK, Alexander N, Clarke S, Nash R, Nicholls EA, Holmes K. Does Transitional Zone
Pull-Through in Hirschsprung’s Disease Imply a Poor Prognosis? J Pediatr Surg 2003;38:1766-9.
https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2003.08.028.

Shayan K, Smith C, Langer JC. Reliability of intraoperative frozen sections in the management of
Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 2004;39:1345-8.
https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2004.05.009.

Gunadi, Monica Carissa T, Stevie, Daulay EF, Yulianda D, Iskandar K, et al. Long-term functional
outcomes of patients with Hirschsprung disease following pull-through. BMC Pediatr 2022;22:1—
6. https://doi.org/10.1186/s12887-022-03301-6.

Gunadi, Karina SM, Dwihantoro A. Outcomes in patients with hirschsprung disease following
definitive surgery. BMC Res Notes 2018;11:1-5. https://doi.org/10.1186/s13104-018-3751-5.

Verkuijl SJ, Meinds RJ, van der Steeg AFW, Sloots CEJ, van Heurn E, de Blaauw I, et al. Familial
Experience With Hirschsprung’s Disease Improves the Patient’s Ability to Cope. Front Pediatr
2022;10:820976. https://doi.org/10.3389/FPED.2022.820976/BIBTEX.

Kyrklund K, Sloots CEJ, de Blaauw I, Bjernland K, Rolle U, Cavalieri D, et al. ERNICA guidelines
for the management of rectosigmoid Hirschsprung’s disease. Orphanet J Rare Dis 2020;15:164.
https://doi.org/10.1186/s13023-020-01362-3.

Gunadi, Luzman RA, Kencana SMS, Arthana BD, Ahmad F, Sulaksmono G, et al. Comparison of
Two Different Cut-Off Values of Scoring System for Diagnosis of Hirschsprung-Associated
Enterocolitis After Transanal Endorectal Pull-Through. Front Pediatr 2021;9:1-7.
https://doi.org/10.3389/fped.2021.705663.

Clinical Practice  Guidelines: Hirschsprung associated enterocolitis HAEC n.d.
https://www.rch.org.au/clinicalguide/guideline_index/Hirschsprung_associated_enterocolitis HA
EC/ (accessed May 18, 2024).

By M, Rintala R. Heikkinen1997 1997;32:1443-6.

Xu C, Cascini V, Spirito Hospital S, Allan Goldstein I, Donghai Yu C, Tian L, et al. EDITED BY
Treatment of postoperative intestinal dysfunction of hirschsprung’s disease based on the principle
of “anorectal balance” 2022. https://doi.org/10.3389/fsurg.2022.996455.

Kumar S, Ramadan S, Gupta V, Helmy S, Atta I, Alkholy A. Manometric tests of anorectal function
in 90 healthy children: a clinical study from Kuwait. J Pediatr Surg 2009;44:1786-90.
https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2009.01.008.

Banasiuk M, Banaszkiewicz A, Piotrowski D, Albrecht P, Kaminski A, Radzikowski A. 3D high-
definition manometry in evaluation of children after surgery for Hirschsprung’s disease: A pilot

77



[149]

[150]

[151]

[152]

[153]

[154]

study. Adv Med Sci 2016;61:18-22. https://doi.org/10.1016/j.advms.2015.07.008.

Keshtgar AS, Ward HC, Clayden GS, De Sousa NM. Investigations for incontinence and
constipation after surgery for Hirschsprung’s disease in children. Pediatr Surg Int 2003;19:4-8.
https://doi.org/10.1007/s00383-002-0897-x.

Zhang SC, Bai YZ, Wang W, Wang WL. Stooling patterns and colonic motility after transanal one-
stage pull-through operation for Hirschsprung’s disease in children. J Pediatr Surg 2005;40:1766—
72. https://doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2005.07.027.

Evans-Barns HME, Swannjo JB, Trajanovska M, Safe M, Hutson JM, Dinning PG, et al. Post-
operative anorectal manometry in children with Hirschsprung disease: A systematic review.
Neurogastroenterol Motil 2022;34:0-3. https://doi.org/10.1111/nmo0.14311.

Zaslavsky C, Loening-Baucke V. Anorectal manometric evaluation of children and adolescents
postsurgery ~ for  Hirschsprung’s disease. J Pediatr Surg 2003;38:191-5.
https://doi.org/10.1053/jpsu.2003.50041.

Williams N, Barlow J, Hobson A, Scott N, Irving M. Manometric asymmetry in the anal canal in
controls and patients with fecal incontinence. Dis Colon Rectum 1995;38:1275-80.
https://doi.org/10.1007/BF02049152.

Till H, Heinrich M, Schuster T, Schweinitz D V. Is the anorectal sphincter damaged during a
transanal endorectal pull-through (TERPT) for Hirschsprung’s disease? A 3-dimensional, vector
manometric investigation. Eur J Pediatr Surg 2006;16:188-91. https://doi.org/10.1055/s-2006-
924220.

78



