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OZET

Amac: Solunum kas gucsuzlugu bircok néromuskdler hastaligin kaciniimaz sonucudur. Solunum
fonksiyonlarindaki kotulesme bu hastaliklardaki morbiditede ciddi artislara neden olurken, ayni
zamanda yuksek mortalite oranlarinin da sorumlusudur. Bu derlemenin amaci néromuskuler
hastaliklarda solunumsal problemlerin tani ve tedavi yaklasimlarini 6zetlemektedir. Ana Bulgular:
Solunum kaslarindaki yetersizlik genellikle birka¢ yil icinde yavas bir gelisim gosterir. Baslangicta
sadece uyku sirasinda kendini gosteren solunum bozuklugunu, daha sonra ciddi hipoventilasyon,
kor pulmonale ve hastaligin son déneminde ciddi solunum yetmezIigi izler. Solunum yetmezliginin
erken saptanmasi ve onleyici bakim bircok hastada sonucu ve yasam kalitesini olumlu yonde etkiler.
Bu durum; solunum fonksiyonlari, solunum kas gucleri, uyku calismalari, evde mekanik ventilasyon,
gogus fizyoterapisi, erken antibiyotik tedavisi ve beslenme girisimlerini iceren takip ve tedavi prog-
ramlarinin gelismesine yol acmistir. Noninvazif pozitif basingli ventilasyon solunum yetersizliginin
iyllestirilmesinde etkilidir ve bu hastalarin tedavi planini dramatik bir sekilde degistirmistir. Sonuc:
NoromuUskuler hastaliklarda solunum fonksiyonlarr ve uykuyla ilgili solunum problemleri ddzenli
olarak takip edilmelidir. Noninvazif mekanik ventilasyon bu hasta grubundaki solunum yetmezligi
tedavisi icin en dnemli tedavi secenegidir.

Anahtar kelimeler: NoromuUskUler hastaliklar, solunum fonksiyonlari, noninvazif ventilasyon
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SUMMARY
Respiration in chronic neuromuscular diseases

Aim: Respiratory muscle weakness is the inevitable consequence of many neuromuscular disorders.
Deterioration in respiratory function contributes to significant morbidity and is responsible for high
mortality rates with these diseases. The aim of this review to summarize diagnostic and therapeutic
approaches for respiratory problems in patients with neuromuscular disorders. Main Findings:
Usually, chronic respiratory failure develops slowly over a period of several years. Initially, it presents
with disordered breathing that is apparent only during sleep, followed by continuous progression
to severe hypoventilation, cor pulmonale and eventually frank respiratory failure in end-stage dis-
ease. Early detection of respiratory compromise and preventive care are likely to improve outcome
and quality of life for many patients. This has led to the development of proactive monitoring and
treatment programmes that include regular assessment of pulmonary functions, respiratory strength
and sleep studies, home mechanical ventilation, chest physiotherapy, early antibiotic treatment and
nutritional intervention. In particular, noninvasive positive pressure ventilation is effective in resolv-
ing respiratory failure and has dramatically changed the management of these patients.
Conclusion: Pulmonary functions and sleep related respiratory problems should be followed up
regularly in patients with neuromuscular disorders. Noninvasive mechanical ventilation is the most
important therapeutic option for the management of respiratory failure in these patients group.
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Tablo 1. Noéromuskuler hastaliklar

B. TuUlek

NOROPATIK HASTALIKLAR

Spinal Kord Hasari

Motor Néron Hastaligr (Amyotrofik Lateral Skleroz)
Postpolyo sendromu

Spinal Muskuler Atrofi

Periferik Noropatiler
Guillain-Barre Sendromu
Kronik inflamatuar Demiyelinizan Noropati
Charcot-Marie-Tooth Hastalgi

NOROMUSKULER KAVSAK HASTALIKLARI
Myastenia Gravis

MIYOPATILER
Edinsel

inflamatuar Miyopatiler (Polimiyozit, dermatomiyozit)
Sistemik Lupus Eritematozus

Endokrin Miyopatiler (Hipertiroidi, hipotiroidi, hiperadre
nokortisizm)

Akut Steroid Miyopatisi

Elektrolit Bozukluklari
Rabdomiyolizis

Kahtsal

Duchenne Muskuler Distrofi

Becker Muskudler Distrofi
Fasiyoskapulohumeral Muskuler Distrofi
Miyotonik Distrofi

Konjenital Muskuler Distrofi

Noromuaskuler hastaliklar (NMH), solunum
kaslarini etkileyen oldukca genis bir hastalik
grubudur. Temelde noéropatik ve miyopatik
olarak 2 gruba ayrilabilen bu hastaliklar (Tab-
lo 1), inspiratuar, ekspiratuar ve bulber tim
solunum kaslarini etkilemek suretiyle ciddi so-
lunumsal komplikasyonlara yol acabilirler (1).
Solunum yetersizligi bu hastaliklardaki en
onemli mortalite ve morbidite sebebidir.

NOROMUSKULER HASTALIKLARDA
SOLUNUM YETMEZLIGININ
PATOFiZYOLOJiSi

NMH'lerin cogunda solunum kaslarinin tutu-
lumuna bagh kas gucsuzlugd mevcuttur. So-
lunum kaslarinin inspiryum ve ekspiryum
yapmak icin gerekli basing ve akimlari olustu-
ramamasi solunum kas gdg¢suzltgu olarak
adlandirilir (2, 3). Inspiratuar kas yorgunlu-
guna bagl olarak tam inhalasyonun saglan-
mamas! nedeniyle gogus duvarinin elastik
yuku dereceli olarak artar. Bu durum solu-
num isinin artmasi ve neticesinde solunum
yetmezligine katkida bulunur (3-5). NMH'si
bulunan eriskinlerde kifoskolyoz basta olmak
Uzere gbgus duvarr deformiteleri siklikla go-
ralur ve bunlar da solunum isini artinr (6).
Normal bir éksuruk icin énce derin bir inspir-
yum, ardindan glottisin  kapanmasi, daha
sonra ise; zirve oksuruk ekspiryum akimi olus-
masl icin gerekli intratorasik basinci saglama-
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ya yeterli bir ekspiratuar kas gucu gereklidir
(7-9). NMH'lerde Oksardgu olusturmak icin
gerekli bu U¢ asamada da bozulma olabilir
(8). Ekspiratuar kas gucsuzlugu glottik fonksi-
yon bozuklugu ya da inspiratuar kas gucsuz-
1Ggu ile birlikte ise hava yolu temizlenmesin-
de ciddi sorunlar ortaya cikar (8). OksUrcik
refleksi ile hava yollarinin temizlenmesinde
bozukluk NMH'lerde hayati tehdit eden ciddi
bir sorundur ve bu hastalar bu nedenle akci-
ger infeksiyonlari icin adaydirlar (10). Ust ha-
va yolu (bulber) kaslarinin tutulumu konus-
ma ve yutma fonksiyonlarini bozar. Ciddi bul-
ber tutulum s6z konusu oldugunda yeterli
gida almi zorlasir ve kilo kaybr ortaya cikar.
Bu hastalarda aspirasyon riski mevcuttur ve
glottik kapanma kusuru etkin oksuruk yapila-
mamasina neden olur. Larengeal fonksiyon
bozuklugu ve gugsuzluk, etkin olmayan Ok-
surukle birlikte oldugunda aspirasyon pno-
monisi icin ciddi riskler dogurur (11). Ust ha-
va yolu kas gucsuzlugu ayrica uykuda obst-
ruksiyona neden olabilir. NMH'lerde pndmo-
niler cogunlukla ust solunum yolu infeksiyon-
lanyla tetiklenir (12).

NMH'lerde solunum yetmezIligi uyanikliktan
once uyku sirasinda baslar (13, 14). Bu has-
talarda en sik gordlen uykuyla iliskili solunum
sorunu nokturnal hipoventilasyondur. Hipo-
ventilasyon sik arousallarla uyku suresi ve et-
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kinligini dbsardr ve sonu¢ olarak hastalarda
gunduz uykululugu ve yorgunluk yakinmala-
rnna neden olur (15-18). Tedavi ediimeyen
uykuyla iliskili hipoksemi ve hiperkapni, bu
uyaranlara solunum merkezinin yanitini bo-
zarak solunum yetmezliginin gelismesinde
onemli bir rol oynar (19). Amyotrofik lateral
skleroz, maskuler distrofiler ve miyotonik dist-
rofi gibi NMH'lerde uykuyla iliskili solunum
sorunlariyla siklikla karsilasilir (20). NMH'lerde
ortaya c¢ikan solunum kas gucstzlGgu, go-
gus kafesi ve omurga deformiteleri, Ust hava
yolu gugsuzlugu, obezite, kranyofasiyal ano-
maliler ve solunum kontrolGndeki bozukluk-
lar uykuyla iliskili solunum sorunlarina egilim
yaratir (20, 21). Poliyomyelit veya miyotonik
distrofi gibi bazi néromuskuler hastaliklarda
primer sorun solunum kontroltndeki bozuk-
luklardir ve uykuyla iliskili solunum sorunlari-
na katkida bulunur (21, 22). Horlayan, obez
ve retrognati veya makroglosi gibi anatomik
problemleri olan hastalarda obstraktif uyku-
apne sik gorulur (14, 23). Belirgin apneler ol-
masa da REM doneminde artmis Ust hava yo-
lu rezistansi obstruktif hipopnelere katkida
bulunabilir (24).

SOLUNUM FONKSIYONLARININ
DEGERLENDIRILMESI

Klinik Degerlendirme. Dispne NMH'lerde
gorulen en onemli solunum yakinmasi olma-
sina ragmen her zaman belirgin degildir
(25). Bu hastalarda solunum yetersizliginin
sinsi bir gelisim gostermesi ve hastalarin fizik-
sek aktivitelerinin kisitlanmis olmasi nedeniyle
olgularin cogu dispneden yakinmaz (26). Bu
durumda Klinisyenlerin hassas bazi belirtecle-
ri bilmeleri gereklidir. Dinlenme sirasinda ne-
fes darliginin olmasi solunum kas gugsuzlU-
gunun cok ileri duzeyde oldugunu ve solu-
num yetmezliginin yakin oldugunu isaret
eder. Ortopne, ciddi diyafragma tutulumu-
nun karekteristik bir bulgusudur (25). Bu has-
talar ekspiratuar kaslarin gucsuzlugune bagl
olarak oOkstrme zorlugundan yakinabilirler
(4). Hastalarda uykuyla iliskili solunum sorun-
lanna bagh olarak; horlama, geceleri uyan-
malar, noktari, artmis gun ici uykululuk, anla-
ma zorluklar ve sabah bas agrilart bulunabilir.

137

Kronik néromuskuler
hastaliklarda solunum

Hafif-orta derece diyafram tutulumu olan ol-
gularda vital kapasite normalin yarisina dus-
mus olsa bile solunum sistemi muayenesi ge-
nellikle normaldir (27). llerleyen evrelerde is-
tirahatte tasipne ortaya cikar (28). Solunum
sekli hasta hem yatarken hem de otururken
degerlendirilmelidir. lleri evrelerde solunum,
agirlikli olarak boyun inspiratuar ve abdomi-
nal ekspiratuar kaslartyla ve kisith olarak diyaf-
ramin hareketleri ile saglanir (29, 30). Bu kas-
larin calismasi en iyi hasta oturur pozisyonda
iken degerlendirilir. Sternokleidomastoid ka-
sin kasilmasi inspeksiyonla, skalen kas suprak-
lavikUler fossanin palpasyonu ile, karin kasla-
rrise karin palpasyonu ile muayene edilir (29,
30). Bunlann yanisira ileri donemdeki hasta-
larda bozulmus kusma refleksi, skolyoz ve
atelektaziye ait muayene bulgularr saptanabi-
lir (4).

Solunum Fonksiyon Testleri. Solunum kas
gucsuzlugu spirometrede restriktif bir pater-
ne sebep olur. Vital kapasitenin bozulmasi
icin solunum kas gucunun normalin yarisin-
dan asagisinda olmasi gereklidir (27, 31-33).
Bu nedenle vital kapasite ve onun alt grupla-
r solunum kas gucsuzltgunan goreceli ola-
rak duyarsiz gostergeleridir. Solunum kas
gucsuzlugu vital kapasiteyi dusurecek kadar
ciddi oldugunda solunum yetersizliginin geli-
simi konusunda dikkatli olunmalidir. Oturur
pozisyondan yatar pozisyona gecildiginde vi-
tal kapasitede % 25'ten fazla dusme olmasi
diyafram gucsuzlugunun gostergesidir (34).

Birkac tip akim-volum egrisi anomalisi goru-
lGr. Bunlardan biri ekspirasyonun sonunda
ekspiratuar akim hizinda ani dusastar (26,
33). Digerleri ise; zirve inspiratuar akim hizin-
da azalma, zirve ekspiratuar akim hizina ulas-
mada gecikme ve zirve ekspiratuar akim hi-
zinda azalmadir. Bu dort akim-volum karakte-
ristiginin akim-volim skorlariyla birlesirildigin-
de solunum kas gucsuzlugund saptamada %
80 dzgunluge ve % 90 duyarliiga sahip ol-
dugu gosterilmistir (33).

Akciger volumleri, total akciger kapasitesin-
deki (TAK) dusmeyle spirometredeki restriktif
paterni dogrular (31, 33). Rezidtel volim



Selcuk Tip Dergisi
2006

artmustir ve reziduel volumle maksimum eks-
piratuar basing arasinda ters korelasyon mev-
cuttur. NMH’lerde maksimum volanter venti-
lasyon genellikle dusuktur, solunum kas gu-
cU ile korelasyon gosterir ve solunum kas
gucstzlugunu saptamada vital kapasiteden
daha duyarlidir (27, 35).

Solunum Kas Fonksiyonlarinin Ol¢iimii. N6-
romuskuler hastaliklarda solunum degerlen-
dirmesi icin en 6nemli tanisal test solunum
kas guclerinin Olctlmesidir. Kapal havayolu-
na karsi istemli kontraksiyon sirasinda hava-
yolu aciimasiyla Olculen inspiratuar ve ekspi-
ratuar agiz ici basinclari, solunum kas gucu-
nu test etmede en kolay ve en yaygin olarak
kullanilan yontemlerdir. Black ve Hyatt'in tek-
nigi en sik kullanilandir (36). Maksimum ins-
piratuar basin¢ (MIB) derin ekspirasyondan
sonra, reziduel volume yakin Olcullr. Maksi-
mum ekspiratur basin¢ (MEB) ise TAK'de ya
da yakininda olcular. Eforlar en az 1 sn sur-
durdalmelidir. Yaksek negatif degerde bir MiB
(-80 cm H,0) veya yuksek pozitif degerde bir
MEB (90 cm H,0O) olcuimu klinik olarak an-
lamh bir kas gug¢suzlagunu ekarte eder (37).

Agiz ici basinclart dlcumua esnasinda hastanin
yeterli efor gostermemesi veya Ozellikle agiz-
yUz kaslarinda gugcsuzluk olan hastalarda
agizlik parcasinin kenarlarinda hava kacagi
olmasi hatali sonuclara neden olur. Bu ne-
denle bircok hastada MIB manevrasi yerine
maksimum sniff (burun cekme) basinc testi-
nin daha kolay oldugu ve inspiratuar kas
guclerini daha iyi gosterdigi bildirilmistir (38).
Bu test bir burun deliginin bir tikacla kapatil-
masl ve bu sirada diger burun deliginden
burun cekilmesi ile olcular. Burun cekme ba-
sincl MiB'de oldugu gibi rezidtel volimden
degil fonksiyonel reziduel kapasiteden yapilir
(39).

Diyafram gucdnun goéstergesi olan transdi-
yafragmatik basin¢ (Pdi)in degerlendiriimesi,
gastrik (Pga) ve endoobzefageal (Pes) basing-
larin dlcimad ile yapilir. Pga ve Pes arasinda-
ki fark Pdi'yi verir. Olcim dzefagus orta bol-
gesine ve mideye yerlestirilen manometrik
balonlarla MIB manevrasi sirasinda yapilir.
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Pdi diyafram fonksiyonuna yonelik 6zgun bir
degerlendirme saglasa da invazif bir tetkiktir
ve yutma gucligld olan hastalarda zorlukla
tolore edilebilir hatta zararli etkileri olabilir
(40).

Zirve Okstiriik Akimi (ZOA) Olciimi. ZOA 6l
cumu Oksuruk etkinligini 6lcmek icin kullani-
lan, uygulamasi olduk¢a kolay ancak bir¢ok
merkezde rutin olarak uygulanmayan bir
testtir. Olcum icin basit bir pefmetre (Zirve
akim hizi Olcer) cihazi yeterlidir. TAK'a yakin
bir derin inspiryumdan sonra hastanin pef-
metre icine Oksurmesi ile olculur. Hava yolla-
rindaki mukusun atilmasi icin ZOA 270 lit-
re/dakika’nin Gzerinde olmahdir. 160 lit-
re/dakika’nin altina dastagdnde ise mukosil-
yer Klirensi saglayacak yeterlilikte oksuruk ya-
pilamiyor demektir. ZOA 160-270 litre/dakika
arasinda oldugunda ise bir viral infeksiyon
meydana geldiginde bu degerin muhteme-
len 160 litre/dakika’nin altina dusecegi belir-
tilmistir (41, 42).

Akciger Grafi. GOguUs radyografisi, solunum
kas gucsuzlagunu gostermede cok yardimci
degildir. Diyafram pozisyonu siklikla yUksel-
mistir. Ancak, pulmoner emboli, intertisyel
hastaliklar ve subpulmonik sivilarda da ben-
zer goérunum olabilecegi icin sadece radyo-
grafi ile etyolojiyi ayirt etmek zordur (25).

Arter Kan Gazlarn. Oksihemoglobin satUras-
yonunun pulse-oksimetre cihazi ile olcumu
Ozellikle ileri donem hastalarda, pnomonili
hastalarda ve nokturnal apne-hipopnelerin
saptanmasinda oldukca yararhdir. Ancak ok-
sihemoglobin saturasyonu basinci hipoventi-
lasyonun iyi bir gostergesi degildir (43). Ar-
teryel kan gazlarn PaO, siklikla normal, nadi-
ren dusuk ve alveoloarteryel oksijen basinc
gradyenti (A-aPa0,) normal veya yuksek ola-
bilir. Hipokseminin varhigi ve derecesi kas
gucsuzlugune bagh olabildigi gibi ventilas-
yon-perflzyon dengesizligi veya akciger ici
santa neden olan pnoémoni, atelektazi gibi ek
akciger hastaliklarina da bagh olabilir. Arter
kan gazlarinda saptanacak en 6nemli veri so-
lunum gucstzlugunun sonucunda ortaya ci-
kan ve solunum yetersizliginin gostergesi
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Tablo 2. NéromuskUler Hastaliklarda Polisomnografi Endikasyonlari

Noninvazif Mekanik Ventilasyona baslarken basing ayarlarinin yapiimasi
Obstruktif uyku apnenin arastiriimasi (Obez, horlayan ve gunici uykululugu olan hastalarda)
Uykuyla iliskili solunum sorunu veya hipoventilasyonun arastiriimasi

GuUnici semptomlar olan hastalarda veya

Gunici semptomlari olmayan ancak hiperkapnisi ya da ciddi solunum fonksiyon bozuklugu olan hastalarda

olan yuksek PaCO,dir. Genellikle CO, retan-
siyonu uykuda ortaya cikar ya da kotulesir
(28, 31).

Polisomnografi. NMH'lerde solunum yeter-
sizligi siklikla uyku esnasinda daha belirgin-
dir. Bu hastalarda tarama amacli gece oksi-
metre yapilabilecegi gibi, uykuyla iliskili solu-
num sorunlarini dastnduren gunddz semp-
tomlarinin varhginda polisomnografi (PSG)
yapilmalidir. NMH'lerde PSG endikasyonlari
Tablo 2'de gosterilmistir (1). Uykuyla iliskili so-
lunum bozukluklarinin tanisinda altin stan-
dart test olan PSG, uykunun nokturnal oksi-
jenlenme ve diyafram aktivitesine etkisinin in-
celenmesine imkan verir. Bir teknisyen goze-
timinde, laboratuarda gece boyu uyurken
cesitli fizyolojik degiskenlerin cok kanallr izlen-
mesini kapsar. Calisma sirasinda; uyku evrele-
ri ve devamliligi, solunumsal efor, hava aki-
mi, oksijen saturasyonu, vuUcut pozisyonu,
elektrokardiyogram ve hareketler kaydedilir.
Uyku evreleri; elektroensefalogram, submen-
tal elektromyogram ve elektrooktlogram kul-
lanilarak belirlenir. Ozellikle REM uykusunun
saptanmasi 6nemlidir. Solunumsal efor ise
Ozefageal basing takipleri veya eszamanli ins-
piratuar hava akimi dlcimu ile karsilastirilan
respiratuar induktans pletismografi ile izlenir
(43)

SOLUNUMSAL TEDAVI YAKLASIMLARI

NMH'lerde solunumsal tedavi yaklasimlarin-
da amac, hastalarin solunum komplikasyon-
larini 6nlemek ve tedavi etmektir. Bu derle-
mede, son yillarda bu hastalarda solunum
yetersizliginin tedavisinde olduk¢ca yogun
olarak kullanilan ve hastayl entube etmeden
uygulanan solunum destegi naklindeki no-
ninvazif pozitif basincl ventilasyon (NPBV)
uygulamasina yogunlasilacaktir.

139

Noninvazif Pozitif Basincli Ventilasyon.
NPBV glnumuzde bu hastalik grubunda en
sik kullanilan tedavi yontemidir. NPBV; kronik
solunum kas yorgunlugunu azaltarak, azal-
mis solunum dartasunu duzelterek, uyku ka-
litesi ve etkinligini artirarak, gogus duvari ve
akciger mekaniklerini ddzelterek ve kardiyo-
pulmoner-renal hemodinamiyi duzenleyerek
kronik solunum yetmezliginde etkili olmakta-
dir (44). Bu tedavi yonteminde amacg; semp-
tomlarr azaltmak, alveoler ventilasyonu iyiles-
tirmek, yasam kalitesini artirmak ve pulmoner
komplikasyon riskini dolayisiyla hospitalizas-
yonlar azaltmak ve yasam suresini uzatmak-
tir. NPBV'nin etkinligine yonelik olarak pros-
pektif, randomize, kontrol grubu iceren calis-
ma bulunmamaktadir. Ancak kontrol grubu
icermeyen bircok calismada nokturnal
NPBV'nin gunduz kan gazlarini duzelttigi,
nokturnal hipoventilasyona bagl yakinmalari
azalttigr ve yasam suresini uzattigr gosteril-
mistir (19, 45-49).

Noninvazif pozitif basin¢ saglayan ventilator-
ler; tasinabilir olmalarn, uygulama kolaylig,
ev kullanimina uygun olmalari, iyi tolore edil-
meleri ve ucuz olmalari nedeniyle solunum
yetmezliginin tedavisinde tercih edilmektedir-
ler. Pozitif basin¢ uygulayan ventilatorler bu-
run, agiz veya her ikisini kapsayan bir maske
araciliglyla atmosfer basincinin tzerinde yUk-
sek hava yolu basinci olusturarak gazin akci-
gerlere akisin saglarlar. Bu ventilatorlerde
inspiryum ve ekspiryumda farkl olmak Gzere
iki duzeyli pozitif hava yolu basinci saglan-
maktadir. inspirasyon fazini sonlandiran me-
kanizmaya gore; basing, volum veya zaman
sikluslu ventilatorler seklinde siniflandiriliriar.
NMH grubunda yapilan calismalarin cogun-
da volum sikluslu ventilatorler kullaniimis ol-
makla beraber son calismalarda basing siklus-
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Tablo 3. Néromuskuler Hastaliklarda Noninvazif Pozitif Basin¢ch Ventilasyon Endikasyonlari

1. Yakinmalar: Yorgunluk, dispne ve sabah bas agrisi gibi yakinmalarla asagidaki kriterlerden birinin olmasi

2. Fizyolojik kriterler:
a. PaCO, > 45 mmHg

b. Nokturnal oksijen satUrasyonu < %88 (birbirini izleyen 5 dakika boyunca)
c. llerleyici NMH ve MiB < 60 cm H,O veya FVC < %50 (beklenen)

Tablo 4. Néromuskuler Hastaliklarda Noninvazif Pozitif Basinch Ventilasyon Kontrendikasyonlari

Mutlak Kontrendikasyonlar
Ust hava yolu obstriiksiyonu
Sekresyonlarin kontrol edilememesi
Kooperasyon kurulamamarsi
Yardima ragmen etkin éksurugun saglanamamasi

Tdm onlemlere ragmen maskenin yerlestirilememesi

Goreceli Kontrendikasyonlar
Yutma zorlugu
Maddi olanaksizliklar
Alle veya bakicr desteginin yetersiz olmasi
Tum gun mekanik ventilasyon ihtiyaci

lu ventilatorlerin daha konforlu olduklari ve
olasi hava kacaklarini daha iyi kompanse et-
tikleri gosterilmistir (50). 1999 yiinda yayinla-
nan bir uzlasi raporuyla belirlenmis olan
NPBV'ye baslama endikasyonlari Tablo 3'de
gosterilmistir (44).

NPBV'ye baslarken oncelikle uygun hasta se-
cilmelidir. NPBV'nin mutlak ve goreceli kont-
rendike oldugu durumlar Tablo 4'de belirtil-
mistir (1). Daha sonra hastaya uygun ventila-
tdr ve maske secilmelidir. Kronik solunum
yetmezliginde volim ve basing sikluslu venti-
latorlerin etkinligi benzer bulunmustur (51,
52). Ozellikle nokttrnal uygulamada kulla-
nim ve tasima kolayligr nedeniyle “"bilevel”
ventilatorler daha yaygin kullaniimaktadirlar.
Tedaviye uyumu ve tedavi etkinligini artirmak
acisindan uygun maske secimi oldukca
onemlidir. Klinik pratikte nazal, oronazal ya
da burun deliklerini tikayan yastikciklar kulla-
nilmaktadir. Kronik uygulamada genellikle
nazal maskeler tercih edilmektedir. Ayrica
klostrofobisi olan, bol sekresyon cikaran ya
da konusmasinin engellenmesini istemeyen
hastalarda da bu tip maske secilmelidir. An-
cak nazal obstruksiyon, konfuze klinik durum
varliginda ve cene bantlarina ragmen agzini
kapall tutamayan hastalarda oronazal maske
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tercin edilmelidir. Akut uygulamada CO,'yi
dusurmek ve dakika ventilasyonunu artirmak
icin total yUz maskesi nazal maskeye gore da-
ha basarnlidir (53). Hastanin yUzine uygun
kalip cikarilarak yapilan maskelerin pahali ol-
makla birlikte; hava kacagr ve oOlu boslugu
azalttgi, maskeye bagl basi yaralarnin daha
az gelistigi bildirilmistir (54).

NPBV'ye baslamak icin uygun yer hastane
ortami olabilecegi gibi, uyku laboratuar,
doktorun ofisi ya da hastanin evinde de bu
tedaviye baslanabilir. Yer seciminde Klinisye-
nin deneyimi ve olanaklar gbz énunde bu-
lundurulmalidir.  Tedavi  baslangicindaki
amac; hasta ve yakinlarinin tedavi teknigi ko-
nusunda bilgilendiriimesi, hastanin motive
edilmesi ve hastaya uygun ventilator ayarlari-
nin yapilmasidir.

Baslangi¢ icin inspiryum basinc 8-10 cm
H,O, ekspiryum basinc 4-5 cm H,O olacak
sekilde dusuk basinclar secilmelidir (Volum
kontrollG ventilatorler icin 10 mi/kg). Bu sekil-
de dusuk basinclarla baslanip gunler ya da
haftalar icersinde basincin artirilmasi hasta-
nin tedaviye uyumunu artirir (19). Ayni sekil-
de gunluk kullanim saatleri de, gunduz yapl-
lan denemelerle dereceli olarak artirimahdir.



Cilt :22
Sayr : 3

Erken donemde hastalarin yakin takibi gerek-
lidir. NPBV etkinligini 0lcmek icin klinik deger-
lendirme, nokturnal oksimetri ve gun ici arter
kan gazlarn yararlidir. Hastanin klinik izlemi
baslangictan 1-2 hafta sonra ve daha sonra
hastanin adaptasyonu ve klinik durumuna
bagli olarak 1-6 ayda bir yapilmalidir. Her vi-
zitte hastanin yakinma ve problemleri sorgu-
lanmaldir. Takipler esnasinda gerekli gorul-
dagunde arter kan gazlart alinmali, kotu kli-
nik gidisle birlikte CO,'de yukselme varsa
noktarnal satUrasyon takibi ya da PSG yapil-
malidir. inspirasyon basinci, tidal volim veya
ayarlanan solunum dakika sayisi yetersiz kal-
mis olabilir. Diger nedenler arasinda hava ka-
cagl, asenkroni, CO,nin tekrar solunmasi,
yetersiz uygulama suresi bulunmaktadir. Bu
durumlarda nedene yonelik cozamler olustu-
rulmalidir (55).

NPBV uygulamasi sirasinda; burunda konjes-
yon, kuruma, akinti, kanama ve maske basl
yarast ile sik karsilasilir. Asiri burun akintist du-
rumunda nazal kortikosteroidler kullanilabilir.
Basi yaralari icin uygun maske secimi, maske-
nin dogru yerlestiriimesi ve bashgin cok sikil-
mamasi onemlidir. Meydana gelmis yaralarin
iyilesmesi icin birka¢c gunlagune nazal ya da
oronazal maskeden burun yastik¢igina geci-
lebilir. Maskeden surekli hava kacagina bagli
gozlerde irritasyon olusabilir, bunu onlemek
icin maskenin dogru yerlestiriimesi saglan-
malidir. Gastrik distansiyondan yakinan has-
talarda basin¢ ya da volum ayarlarini azalt-
mak, volum kontrollt ventilator kullanilyorsa
basin¢g kontrolluye gecmek yararh olabilir
(55).

invazif Mekanik Ventilasyon. NMH'li hasta-
larda, NPBV nin basarisiz ya da kontrendike
oldugu durumlarda invazif mekanik ventilas-
yon kullaniimalidir. Uzun dénem invazif me-
kanik ventilasyonun kaciniimaz oldugu du-
rumlarda uygulamanin mumkdn oldugunca
kolaylastiriimasina cahsiimaldir. Ozellikle bul-
ber fonksiyonlarin normal oldugu hastalar-
da, konusma ve yutmanin korunmasina yo-
nelik 6nlemler alinmalidir (56).

Hava Yolu Temizligi. Ozellikle bulber fonksi-
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yonlarin bozuldugu hastalarda oral sekres-
yonlar ciddi bir sorundur. Atelektazi ve pno-
monilerin engellenmesinde hava yolu temiz-
ligi esastir. Bu amacla oksuruk etkinligi deger-
lendirilmeli, zirve oksuruk akimi 270 L/dakika,
MEB 60 cm H,O’nun altinda olan hastalarda
Oksdrak yardimi yapan mekanik insuflasyon-
eksuflasyon cihazlarindan yararlaniimalidir
(57).

Skolyoz Cerrahisi. Skolyozun cerrahi olarak
duzeltilmesi solunum fonksiyonlarinin korun-
masi ve morbiditenin azaltimasinda yararl
olabilir (58). Skolyoz cerrahisi dusunulen ol-
gularda operasyonun agir restriksiyon gelis-
meden (Vital kapasite>% 50) yapiimasi dne-
rilmektedir. Ancak bazi calismalarda FVC bek-
lenenin % 20’sine dustugunde dahi iyi so-
nuclar saglandigi bildirilmistir (59, 60).

Fizyoterapi. NMH'li hastalarda fizyoterapi
Ozellikle vucut posturanun korunmasi ve
kontraktUrlerin 6nlenmesinde ayrica hastala-
ra psikolojik destek acisindan yararhidir (61).
Derin nefes alma egzersizleri, yardimli 6ksu-
ruk ve zorlu ekspiryum manevralari hastala-
rin yakinmalarini azaltabilecegi gibi solunum
fonksiyonlarinin gecici olarak korunmasini da
saglayabilir (61). Ancak duchenne muskuler
distrofili hastalarda egzersiz yapan kaslardaki
koruyucu bir mekanizma olan nitrik oksit sali-
niminin defektli olabilecegi bildiriimistir (62,
63). Buna bagl olarak fizyoterapi uygulama-
lannin bu hastalarda kas hasarina yol acabi-
lecegi ve solunum kas egzersizlerinin kesin
olarak énerilebilmesi icin daha fazla calisma-
ya ihtiyac oldugu belirtilmistir.

Beslenme. NMH'li hastalarda inaktivite, kas
kitlesindeki azalmaya bagl enerji gereksinimi-
nin azalmasi ve asirt gida alimina baglh sis-
manlikla oldukca sik karsilasilir (4). Bazi hasta-
larda ise tam tersine yutma bozukluguna
pagli kilo kayiplarn gelisebilir. Hastalara prote-
inden zengin, dusdk kalorili beslenme rejim-
leri onerilmeli ve ideal kilolarini korumalari
saglanmalidir (64). Amyotrofik lateral skleroz
gibi yutma guclugu olan hastalarda gastrik
tup yerlestirilerek beslenme saglanmaldir
(65).
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SONUC

NMH'li hastalarda solunum fonksiyonlar du-
zenli olarak takip edilmelidir. Bu takiplerde
hastalarin yakinmalari, gunddz solunum
fonksiyonlari degerlendiriimeli yani sira uy-
kuyla iliskili solunum sorunlarinin erken tanisi
icin uyku calismalan yapilmahdir. Uykuda so-
lunum sikintisi ya da uykuyla iliskili solunum
sorunlarini dasunddren solunumsal  yakin-
malar tarif eden hastalarda mutlaka PSG ya-
pilmalidir.
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