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Hirschsprung Hastaligi: Duhamel-Martin

Deneyimlerimiz

Hirschsprung Disease: Duhamel-Martin Experiences
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OZET

Amag: Klinigimizde Hirschsprung Hastaligi tedavisinde
uygulanan Duhamel ameliyatinin Martin modifikasyonu
ile ilgili deneyimlerimizi sunmak.

Gereg ve Yontem: Ocak 2012 ile Ekim 2017 tarihleri
arasinda Hirschsprung Hastalig1 tanist alan hastalarin yas,
cinsiyet, basvuru zamani, semptom-bulgular, konjenital
anomaliler, tedavi metodlari, rezeke edilen barsak
uzunlugu, ameliyat sonrast ilk defekasyona kadar gecen
sure, nazogastrik dekompresyon stresi, oral beslenmeye
gecis  zamani, ameliyat komplikasyonlar,
hastanede yatis glni ile motbidite-mortalite agisindan
geriye dontik degerlendirildi.

Bulgular: Calismadaki 53 hastanin 38’1 erkek, 15’1 kiz idi.
En stk basvuru nedeni kronik kabizlikt1 (%81). Hastalarin
%15’inde ek konjenital anomali vardi Tant konulan
hastalarin  %24’untn yast bir aydan kicukti. Tum
hastalara Duhamel-Martin yontemi ile definitif cerrahi
gerceklestirildi. Ortalama 21 cm  barsak rezeksiyonu
yapildi. Gaita cikislart ameliyattan ortalama ti¢ giin sonra
gbzlendi. Nazogastrik sonda ile takip stiresi ortalama dort
gundi.

Aganglionik barsak segmenti en sik rekto-sigmoid (%71)
bolgede goruldi. Ameliyat sonrast en stk gelisen
komplikasyon anal bolge enfeksiyonlari (%25) idi. Bir
hasta sepsis nedeni ile kaybedildi. Hastanede toplam yatis
sturesi ortalama 17 gindd.

Sonug: Hirschsprung Hastaliginin tedavisinde uygulanan
Duhamel-Martin tekniginde morbidite ve mortalite
oranlarinin disik olmas: nedeni ile klinigimizde yillarca
giivenle uygulanan cerrahi bir yéntem olmustur.

sonrasi

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Hirschsprung Hastaligs,
Duhamel-Martin

Girig

Hirschsprung Hastaligt (HH), kolonun myenterik ve
submukozal  sinir  pleksuslarinda  parasempatik
ganglion hiicrelerinin yoklugu sonucunda
etkilenen segmentteki barsakta peristaltik aktivitenin
olmamast ile karakterize bir hastalikar (1-3).

ABSTRACT

Introduction: To present our experience about Martin
modification of Duhamel method which is used in
Hirschsprung's Disease treatment.

Materials and Methods: Between January 2012 and
October 2017, patients which are diagnosed as
Hirschsprung's Disease in our clinic were retrospectively
evaluated according to age, sex, application time,
symptom-signs,  congenital  anomalies,  treatment
methods, length of resected bowel, time of first post-
operative  defecation,  duration of  nasogastric
decompression, first oral feeding time, postoperative
complications, hospitalization time and morbidity-
mortality.

Results: Of the 53 patients in the study, 38 were males
and 15 were females. The most common cause of appy
was chronic constipation (81%). 15% of the patients had
additional congenital anomalies. 24% of the patients were
younger than one month old. All patients underwent
definitive surgery with Duhamel-Martin method. Mean
bowel resection length was 21 cm. Defecation were
observed after an average of three days after surgery.
Follow-up period with nasogastric was four days on
average. The aganglionic bowel segment was most
commonly seen in the recto-sigmoid (71%) region. The
most common postoperative complication was anal zone
infections (25%). One patient died because of sepsis. The
average length of hospitalization time was 17 days.
Conclusion: Due to the low morbidity and mortality
rates in the Duhamel-Martin technique applied in the
treatment of Hirschsprung's Disease, it has been a safe
surgical method applied for years in our clinic.

Key Words: Child, Hirschsprung's Disease, Duhamel-
Martin

HH 5000 dogumda bir goriilir ve erkek cocuklarda
daha siktr. Belirtileri yenidogan ile c¢ocuk yas
grubunda degiskenlik gostermekle birlikte kabizlik ve
abdominal distansiyon en stk bulgulardir. HH olan
yenidoganlarin  %90‘imnda hayaun ilk 24 saatinde
mekonyum c¢tkist izlenmeyebilir. Fizik muayenede
rektal tuse ile fiskirir tarzda gaita cikist tipiktir (1,4,5).
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Tedavisi aganglionik barsak segmentinin ¢tkarilmasi

ve proksimalindeki ganglionik segmentin aniise
anastamoz  edilmesidir  (1,6,7). Cerrahi tedavi
yontemlerinden ~ Duhamel — ameliyatinin = degisik

modifikasyonlart (Grob, Soper, Ikeda, Roviralta ve
Martin) Kuzey Amerika ve Kita Avrupa’sinda en
yaygin uygulanan tekniklerdir (8). Bu calismada
Duhamel ameliyatinin Martin modifikasyonu ile ilgili
deneyimlerimizi sunmay1 hedefledik.

Gerecg ve Yontem

Bu calisma icin 24.11.2017-02 sayili yerel etik
kurulu onayt alimip; Helsinki Deklarasyonu
ilkelerine uygun olarak gerceklestirildi.

Hastanemiz Cocuk Cerrahisi Kliniginde Ocak
2012 ile Ekim 2017 tarihleri arasitnda HH tanili 53
hasta yas, cinsiyet, agirhk, basvuru zamani,
semptom-bulgular, konjenital anomaliler, tedavi
metodlari, ameliyat sonrast ilk defekasyona kadar
gecen siire, nazogastrik (NG) dekompresyon
stiresi, oral beslenmeye gecis siiresi, rezeke edilen
barsak uzunlugu, ameliyat sonrast
komplikasyonlar, hastanede vyatis siresi ile
morbidite-mortalite acisindan geriye dénik olarak
degerlendirildi.

Tanida Oyki, klinik bulgular, ayakta direkt karin
grafisi ve baryumlu kolon grafisinden yararlanilds.
Kesin tant rektal biyopsi ile konuldu.

Tant alan hastalara ilk seansta kolostomi acildi. Bir
yas-10 kilogram tizeri olan hastalarda definitif
cerrahi planlandi. Cerrahi teknik olarak Duhamel
ameliyatinin  Martin modifikasyonu uygulandu.
Ameliyatta pull-through islemi, abdominoperineal
yolla GIA stapler yardimi ile tamamlandu.
Taburculuk sonrast hastalar iki yil boyunca dizenli
takibe alind1.

Bulgular

HH tanist alan hastalarin 38 (%72)1 erkek, 15
(%28)’1 kiz olup, erkek/kiz orant 5/2 idi. Bagvuru
yast bes gln ile altt yas arasinda degiskenlik
g6sterdi.  En stk basvuru nedeni kabizlikt.
Hastalarin 10 (%19)’unda ek konjenital anomali
saptandi. En sik gérilen anomaliler anal atrezi ve
Down Sendromuydu.

Tanida 42 hastada kolon grafisinde tansizyonel
zone saptandt. Ancak kesin tant rektal biyopsi ile
konuldu. Biyopsi sonucu ganglion negatif olanlara
kolostomi acildi. Definitif cerrahi, hastalar
ortalama 13 aylk ve 11 kilogram iken
gerceklestirildi. Bu yas ve kiloya gelene kadar
hastalarin  ailelerine distal kolostomi agzindan

serum fizyolojik ile barsak ytkama egitimi verildi.
Hastalar belirli araliklar ile kontrole ¢agrildi.

Aganglionik barsak segmenti en sik rekto-sigmoid
bolgede (% 71) gorildi. Hastalarin 49 (%92)’u iki
seansta, 4 (%8)’1 U¢ seansta ameliyat edildi.

Anal atrezili dort hastaya kolostomi acilmasi
sirasinda  alinan  biyopside ganglion negatif
saptandi. Bunun {zerine ikinci senasta pull-
through islemi ile beraber anorektoplasti yapildi.
Son ameliyatta karin icinde olusan bridler acildi ve
kolostomi kapatildt.

Hastalarda ortalama 2lcm  barsak rezeksiyonu
yapildi. Definitif cerrahiden ortalama G¢ giin sonra
gaita ctkigt gbzlendi. NG sonda ile ortalama takip
stresi dort gindi. Dérdinci ginin sonunda oral
alima gecildi.

Hastalarin = 17 (%32)’sinde  ameliyat sonrasi
komplikasyon gelisti (Tablo 1). En sik gelisen
komplikasyon anal bolgede olusan
enfeksiyonlariydi (%25). Anal bélge enfeksiyonlari
geciren alti hastaya baska komplikasyonlarda eglik
etti. Hastalarimizin biri (%2) sepsis nedeni ile
kaybedildi.

Hastanede yatis siiresi komplikasyonlu hastalarda
daha fazla olmakla birlikte ortalama 17 giindi.

Tartigma

Yenidoganlarda distal intestinal obstriiksiyonun en
stk nedeni olan HH icin yapilan bircok calismada
daha sik erkeklerde gorildiigii ve en sik bir aydan
daha kictuk bebeklerde tespit edildigi
bilditilmektedir (1,2,6,7). Calismamizda literatiire
uygun olarak erkeklerde (%72) daha sik gorildi.
Ancak 0-lay arast 13 (%25) hastada HH tespit
edilmisken, 1lay-1 yas arasinda ise 19 (%35)
hastada HH tespit edildi. Calismamizdaki
yenidogan grubu hastalarin azlig1 sosyo-ekonomik
olarak az gelismis bolgelerde yasayan ailelerin geg
basvursuyla iliskilendirildi.

HH ilk olarak Danimarkali bit cocuk doktoru olan
Harald Hirschsprung tarafindan  tanimlandi.
Hirschsprung’a gbre enterik sinir sisteminin bir
bozuklugu aganglionik  konjenital
megakolon olusur (9). Distal kolonda ganglion
hiicrelerinin bulunmamast fonksiyonel tikanikliga
neden olur (10). Bunun sonucunda da hastalarda
kabizlik, karinda sislik, kusma, ishal ve barsak
perforasyonlart olusabilir (6,11). Klinik bulgular
her ne kadar HH i¢in siiphe uyandirsa da; tant icin
ayakta diz karin grafisi, anorektal basin¢ Sl¢imu
ve kolon grafisinden yararlanilabilir (2,9). Ayakta
diz karin grafisinde hava-sivi seviyelerinin olmast,
kolon grafisinde ge¢is zonunun gorilmesi HH i¢in
siphe uyandirir (6). Anal manometrede internal

sonucu
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Tablo 1. Hastalardaki genel bulgular

Bagvuru esnasindaki yaslar

Hasta sayis1

Yiizde (%)

0-1 ay 13 25
lay — lyas 19 35
2yas 11 21
3 yas 5 9

4 yas 2 4
5 yas 2 4
6 yas 1 2

Semptom ve Bulgular

Kabuizlik 43 81
Abdominal distansiyon 38 72
Kusma 19 36
Tusede figkirir tarzda gaita 16 30
Ishal 8 15
Barsak perforasyonu 3 6

Ek Anomaliler

Anal atrezi 3 6

Down Sendromu 3 6

Kardiyak patoloji 2 4

Inguinal herni 1 2

Meckel Divertiktla 1 2

Agangliyonik segment bolgeleri

Rekto-sigmoid 38 71
Inen kolon 4 8

Transizyonel kolon 4 8

Cikan kolon 7 13
Komplikasyonlar

Anal enfeksiyonlar 13 25
Brid ileus 4 8

Enterokolit 3 6

Sepsis 2 4

Anal darlik 1 2

anal  sfinkterde gevseme olmamast HH’yi
desteklemekle beraber, bu yéntem bir aydan kiicik
infantlarda kullanisli degildir (1). HH’nin kesin
tanist rektal biyopside aganglionik segmentin
saptanmasina dayanir (2,12). Bizim klinigimizde de
42 hastaya kolon grafisi ¢ekildi. Stipheli vakalara
kesin tani icin rektal biyopsi yapildi.

HH’de ek anomaliler % 11-30 oraninda gorilir
(8). Oztiirk ve arkadaslarinin yaptigi bir calismaya
gére de ek anomali sikligt %20 olup, en sik
gbrillen anomali ise anorektal malforamasyonlardir
(6). Bizim calismamizda da %20 oraninda ek
anomali saptanmis olup, en sik anomaliler anal
atrezi ve Down Sendromu idi. HH tedavisi
cerrahidir. Cerrahi tedavi iki asamali olup birinci
asamada ganglion pozitif barsak segmentinden

kolostomi agilir. Hasta bir yas sonrast ve en az 10
kilograma ulastiginda definitif cerrahi planlanir (2).
Sagalimda en stk Duhamel, Swenson ve Soave'nin
endo-rektal pull-through
uygulanir(7,13,14).

Duhamel ameliyatinda sik kullanilan bir yontem
olan Martin  tekniginde retrorektal cekme
prosediiri uygulanir. Bu yéntem rektum eksizyonu
gerektirmektedir.  Rektum  arka  duvarindan
indirilen ganglionik kistm  aganglionik  olan
rektumla yan yana anastomoze edilip bir pos
olusturulur ~ (15). Calismamizda tim hastalar
Duhamel-Martin teknigi ile ameliyat edildi. Bu
prosedirin kolay uygulanabilir olmasi, rektum
arkasindan sinirli pelvik diseksiyon gerektirmesi ve

ameliyatlart
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pelvik sinitlerin yaralanma riskinin diastk olmasi
nedeniyle tercih edildi.

HH cerrahisinde uygulanan bitiin tekniklerle
iliskili komplikasyonlar goriilebilmektedir (13,14).
En sik gortlenleri kabizlik, kusma, enterokolit,
barsak obstriksiyonu ve ostomi prolapsusu
(2,16,17) olup; kabizlik ve enterokolit ge¢ dénem
komplikasyonlardir (6). HH’de mortalitenin en sik
nedeni olan enterokolitin gbrilme olasiligt, Martin
tekniginde tek seansli cerrahi yontemlere gore
daha azdir (7). Klinigimizde HH ameliyat1 sonrasi
en stk gorilen komplikasyon anal  bélge
enfeksiyonlariyd:  (%25). Bu enfeksiyonlar cilt
bakimi ve antibiyoterapi ile tedavi edildi.
Entrokolit atagt olan 3 hastamiz uygulanan
antibiyoterapi ve rektal irrigasyon ile tedavi edildi.
Anal stenozu olan bir hastamiz ise dilatasyon
programina alinds.

Yapilan bircok arastirmaya gére HH ensik
rektosigmoid bélgeyi tutmaktadir (6,18). Ayrica
definitif cerrahi esnasinda rezeke edilen barsak
segment uzunlugu da bir ¢alismaya gore ortalama
17 cm bildirilmistir (17). Bizim ¢alismamizda HH
38 (%71) hastada rektosigmoid bdlgede saptand:
ve rezeke edilen barsak segmenti ortalama 21 cm
bulundu.

Ameliyat sonrast kusma ve distansiyonun
engellenmesi i¢in tim hastalar NG sonda ile
dekomprese edilir. NG’den gelen icerik azalinca ve
hastanin gaita ¢tkist baslayinca oral alima gecilir.
Karaca ve arkadaslarinin yaptigi calismada NG
sonda ile takip siiresi ortalama 6,4 gin iken, oral
beslenmeye gecis 8,7 gin ve ilk defekasyon 3,2
glinde olmustur (17). Klinigimizde ise hastalara
ortalama dért giin boyunca NG ile dekompresyon
uygulandi. Daha sonra NG sondalart c¢ekilen
hastalara oral alim baslatildi. Calismamizda ilk
defekasyon ameliyattan ortalama t¢ giin sonra
g6rildi.

Cok seansli yontemlerle yapilan ameliyatlarin tek
seanslilara gére yatis siireleri daha fazladir (17,19).
Bu da ¢ok seansli yoéntemlerin bir dezavantaj
olarak  kabul  edilmektedir.  Ozaydin
arkadaglarinin yaptigi tek seansli ameliyatlar ile
ilgili calismada ortalama yatis stiresi alti giin olarak
bildirildi (19). Bizim ¢aligmamizda tiim seanslar
icin toplam ortalama yatts stresi 21 giin bulundu.
Ancak tek seansli cerrahi yapilan calismalarda
hastalarin enterokolit ataklari nedeniyle olan yatis
strelerinin eklenmemis oldugunu dustinmekteyiz.

ve

HH cerrahisi sonrast mortalite oranlart disuktir.
Bir calismada mortalite %2, baska bir calismada ise
%1 olarak bildirilmistir (6,14). Bizim c¢alismamizda
ise mortalite orant %2 (n=1) ile literatiire benzer
bulunmustur.

Sonug olarak Hirschsprung  Hastaliginda
uyguladigimiz Duhamel-Martin yontemi uzun yatis
stiresi ve c¢ok seansli cerrahi dezavantajlarina
sahipken; genitotiriner sistem innervasyon hasarina
sebebiyet vermemesi, kolay uygulanabilir olmast ve
mortalitenin en stk nedeni olan enterokolitin az
g6rilmesi ¢ok daha Onemli bir avantaj olarak
kabul edildi. Bu sebeple Hirschsprung Hastaliginin
cerrahi tedavisinde Duhamel-Martin yénteminin
kullanilmasinin faydali olabilecegi kanaatindeyiz.
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