Hirschsprung Hastalig1 Saptanan Vakalarimiz
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OZET

1986-1989 yillart arasinda S.U. Tip Fakiiltesi Genel
Cerrahi Anabilim Dali 'nda 13 vakaya Hirschsprung has-
talig1 tanisi konulmustur. Bunlardan ileri tedaviyi kabul
eden 8 vakanin tani ve tedavi sonuglart degerlendirilmistir.
Hastalarin  tamamimin tamisi klinik belirti ve bulgular,
direkt karin grafikleri ve lavman bariteyle ¢ekilen kolon

grafileri, tam kalinlikti cerrahi rektum biopsileri degerlen-

dirilerek konuldu. 6 vakada kolostomi, abdominoperineal

pull-through, kolostomi kapatilmas: seklinde ii¢ asamall
ameliyat gerceklestirildi. Bir vakada tek asamali ab-
dominoperineal pull-through, diger birinde ise internal
miyektomi uygidandi. Ug asamali ameliyat uygulanan
vakalarimizdan birisi sepsis nedeniyle kaybedildi. Yasayan
7 hastamizin ortalama 2 yillik takip siiresi sonunda barsak

fonksiyonlar: ve kontinansm iyi oldugu saptandi.

Anahtar Kelimeler: Hirschsprung hastaligi Kolon grafisi
Kolostomi

Konjenital megakolon, aganglionik megakolon
veya daha dogru bir soyleyigle intestinal aganglionik
hastalik olarak bilinen Hirschsprung hastaligi konjenital
olarak gastrointestinal sistemde intramural parasem-
patik ganglionlarin yoklugu ile karakterizedir. Barsak
iceriginin perifere itiimesi fonksiyonel olarak bozul-
mustur.

Klinigi  hafif seyreden olgularda, kronik
konstipasyon ve gelisme geriligi vardir, tani gocukluk
caginda konur (1,2-3). Enterokolit ve akut intestinal
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SUMMARY

OUR PATIENTS DIAGNOSED WITH
HIRSCHSPRUNG DISEASE
Thirteen cases admitted to Department of General
Surgery, Research and Training Hospital School of
Medicine, SelgukUniversity, Konya, from 1986 to 1989.
Afterdiagnosis, 8 ofthe 13 patients accepted further inter-
ventio. Here, we presentthe results ofthe 8 ofthe 13 cases
after surgical treatments and the follow-ups. The diagnosis
was based on clinical signs and symptoms, plain ab-
dominal roentgenograms, barium enema, and fullthick-
ness surgical rectal biopsies. Hiree stage operation (colos-
tomy, abdominoperineal pullihrough and colostomy
revision), single stage abdominoperineal pullihrough
operation, and internal myectomy were performed for 6,
one and one patients, respectively. One patient who had
three stage operation was died from sepsis. The remaining
7 patients were followed up for 2 years and at the end of
that periodintestinal functions and anal continance were
foundto be normal
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obstruksiyon belirtileri olan olgularda tani konulmasi
zordur (1,2,4). Acil olgularda, en etkili tedavi olan kolos-
tomi uygulamasindaki gecikme, ¢cogu kez mortalité ile
birliktedir.

Bu calismada, tedavi edilmedigi zaman, éldurtcu
olan, az sayida da olsa Hirschsprung hastaligina ait
tani ve tedavi sonuglarimizi retrospektif olarak in-
celedik.

MATERYEL VE METOD

1986-1989 yillar arasinda S.U. Tip Fakiiltesi Cer-
rahi Klinig'nde 13 hastaya Hirschsprung hastaligi
tanisi konuldu. Bunlardan daha ileri tedaviyi kabul et-
meyen 5 hasta calismanin disina alinarak 8 hastanin
tani ve tedavi sonuglari retrospektif olarak incelendi.
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Sekil 1. Hirschsprung hastalig1 olan vakalarimizdan biri.

Sekli 2, Bir vakamizin ayakta direkt kann grafisi.

BULGULAR

Erkek, kiz orani, 6/2 (3/1)dir. En kigiugi 45 gin
ve en blyugu 6 yas olan 8 olgudaki yas ortalamasi
34,4 aydir. Resim 1'de Vakalarimizdan birisi gortlmek-
tedir.

Hastalanmadaki belirti ve bulgulardan, tusede
bos ampulla rekti 8 olgunun tamaminda, karinda dis-
tansiyon 7 olguda, kabizllk 6 olguda, kusma ve
dehidratasyon 5 olguda, enterokolit 3 olguda saptandi.

Direkt karin grafilerinde, yaygin gaz ve genislemis
kolon anslan, komplikasyonlu olgularda, sivi-gaz
seviyeleri mevcuttu (Resim 2).
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Seryumlu lavman ile yapilan kolon grafilerinde,
dar barsak segments ve bunun proksimalinde
genislemis kolon vardi (Resim 3-4).

Hastalarin hepsinde kesin tani, ampulla rektiden
alinan tam kalinhkti cerrahi biyopsi ile konuldu. 3 ol-
guda, rektal biyopsi ve acil kolostomi ayni seansta
yapildi

Aganglionik segment 7 olguda, rektosigmoid tip
1 olguda ise rektumda ultrasegmenter tipti.

Rektosigmoid aganglionozisi olan 6 olgunun
ikisine ayirici kolostomi, dérdune ise ug¢ kolostomi
yapildi. Ayirici kolostomi yapilan her iki kolostomlde de
distal ug¢ prolapsusu gelisti. Kolostomi ile définitif
ameliyat arasinda gegen zaman ortalama 5.2 ay (15
gliin-9 ay) kadardi.

Ultrasegmenter aganglionozis olgusuna internai
miyektoml, diger 7 olgunun altisina G¢ agamali, birine
ise tek asamali abdomino-perineal pull through
ameliyati uygulandi. Digkilama fonksiyonu iyi olmayan
iki hastaya ayrica Internai miyektomi eklendi.

Postoperatif devrede (¢ asamall Swenson
yapilan bir olgu, 8. glin pelvlik abse ve sepsis nedeni ile
kaybedildi, postoperatif komplikasyonlar iginde
enterokolit 3 olgu ile en sik rastlanandi. Digerleri sira ile
mukozal brit (2 olgu), anal stenoz, pelvik abse, perianal
fistil, evisserasyon ve brid ileusu seklindeydi,
vakalarimizda saptanan bulgular yapilan tedavi ve
komplikasyonlar Tablo 1'de g&sterilmigtir. Yasayan 7
hastamizin ortalama 2 yillik diskilama fonksiyonu ve
kontrolinun iyi oldugu saptandi.

TARTISMA

Tedavi edilmemis Hirschsprung hastalikli ol-
gularin  bir ¢odu 6zellikle yenidogan déneminde
enterokolit ile kaybedilmektedir (2-4). Ulkemizde
enterokolitlere bagli bebek 6lumlerinin bir kisminin
altinda Hirschsprung hastaliginin  bulunmasi muh-
temeldir.

Hirschsprung hastaliginin  tanisinda rektos-
finkterik refleksin yeterli olup olmadiginin tespiti
oldukga o6nemli yer tutar. Bu amagla yapilan
manometrik 6lgimlerin tani glvenirligi % 65-100
oraninda degismektedir, Metod ve ekibin tecribesi
manometrik calismanin glvenilirligini etkiler
(3,5,6,7,8). Gerek eritrosit gerekse aganglionik barsak
dokusundaki aseiilkclinesteraz seviyesinin ylksek
bulunmasi taniyr destekler. Postoperatif devrede,
rezeksiyonun yeterliligi konusunda yol gdstericidir.
Dogumdan ancak 12 hafta sonra vyapilan
asetilkolinesteraz dl¢ciimleri taniya yardimci olabilmek-
tedir (9,10,11).
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Sekil 3. Hum seklinde darlik.

Tablo 1. Vakalarimiza Ait Bilgiler

11

Sekil . Segmenter darlik.

Vakalar SG I'D AA 1D AG MB MB to
Y 458 Sy 2 ay 3y 3y 4y 18 ay
Bos Ampulla Rekti + > + + + + + +
Distansiyon + + + + + + +
Konstipasyon _|__ + + + + + +
Kusma ¥ + + + +
Dehidratasyon + - - : + + +
Enlerokolit - B - + + + -
L. Kolon Grafisi RSBD UsSD RSBD RSBD RSBD RS_BD RSBD RS_BD
Cerrahi Biopsi + + + +
Kolostomi _ + + + + +
Ameliyat SA iM SA SA SA SA SA SA
P.O. Komplikasyoi'i Pelvik Apse PA fistiil, enlerokolit (SG) M.brid Brid Evisezasyon (iD)

Anal stenoz M.Brid Enlerokolit (AA) Pelvik Apse Sepsis Exitus (MB)

Y: Yas, g: Giin, RSBD: Rektosigmoid bolgede darlik USD: Ultrastriiktiirel darlik, SA: Swenson ameliyati, IM: Internal miyektomi,

PA: Perianal, M: Mukozal

Baryumlu lavman ile yapilan kolon grafilerinin tani
degeri % 65-95 oraninda degismektedir (3,12).
Kolonun yeteri kadar genislemedidi erken devrelerde
ve ultrasutriktirel aganglionozis olgularinda tani
degeri dusuktir (1,13). Bizim olgularimizda kolon
graflleri ile biyopsi sonuglarinin uyumlu olmasi has-
talarin gec gelmesine baglanabilir.

Histolojik olarak barsak duvarinda, ganglion
yoklugu ve azh@i kesin tani koydurur. Biyopsi forsepsi

ile yapilan 1sirma ve Noblett tupleri ile yapilan emme
biyopsilerinin tani degeri disuktir (% 28) (2,3).
Patologun deneyimi taniyi etkiler. Bu calismanin
baslangicinda isirma biyopsisi ile 4 olguda tani
konulamadi, tam kalinlikti cerrahi biyopsi tercih edildi.

Secilmis bazi olgularin disinda, Hirschshprung
hastaliinda entererostomi kaginilmazdir. Enterokolit
ve sepsisli hastalarda acil kolostomi hayat kurtaricidir.
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bu calismada medikal tedavinin vyetersiz kaldig
enterokolitli ¢ hastaya kolostomi yapildi.

Rezeksiyona hazirlik igin yapilan kolostomiler ile
rezeksiyon arasindaki zaman konusundaki fikir birligi
yoksa da, enterokolitli olgularda bu siire en az 6 ay
olarak kabul edilmektedir (14). Bizde bu sire ortalama
5.2 ay kadardi. Kolostomi uygulanmayan bir hastada
pelvik abse gelismesi ve kolostomiyi takiben 15.
glinde rezeksiyon yapilan bir hastamizin 6Imesi kolos-
tominin 6nemini destekler nitelikteydi.

Kolostomi sekli olarak, kolon hazirhiginin daha iyi
olmasi nedeni ile ayirici kolostomi tercih edilmektedir
(7,15). Ayirici kolostomi yaptigimiz iki olguda sik distal
u¢ prolapsusunun olmasi ve bakiminin kolayhgi nedeni
ile son 5 olguda ug kolostomi tercih edildi ve kolon
hazirhig1 yénunden problemle karsilasiimadi,

Kolostomi yeri olarak siklikla transvers kolonun
sag yarnsi tercih edilmektedir (16). Sigmoid kolon-
seviyesinden ve aganglionik segmentten yapilan bir
kolostomide diskilama problemi olmadi ve diskilama
sayisi az oldugu igin su elektrolit kaybi minimaldi (3).
Rektosfinkterik refleks ortadan kalktigi igin aganglionik
segmentten yapilan kolostomilerde digkilama problemi
olmayacagi kanisindayiz.

Bu serideki rezeksiyon yapilan bitin olgularda
abdomino-perineal pull through (Swenson) ameliyati
uygulandi. Anastomozsuz yapilan iki rezeksiyon ol-
gusunda, anal kanaldan cikarilan proksimal kolon
ucunun birbirine yapisip obstruksiyon yapmasi
sasirticiydi.

Serimizdeki hastalar ortalama iki yil takip edil-
mistir. Bir mortalitenin disindaki olgularda digkilama
fonksiyonlari normal bulunmustur.
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