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GIRIS

Gogus duvari, gogus kafesi, spinal kolon ve respiratuvar kaslardan (diyafragma, in-
terkostal, skalen, pektoral kaslar vb.) olusmaktadir. G6gls duvari hareketleri bunlarin
kendi aralarindaki karmasik etkilesime bagli olarak meydana gelmektedir. Kifoskolyoz,
torakoplasti, ankilozan spondilit, pektus ekskavatum ve karinatum gibi hastaliklar gé-
gus duvarr deformiteleri arasinda yer almaktadir. G6gUs duvari hastaliklarinda goéru-
len temel patolojik strecler; gdégus duvari kompliyansindaki degisiklikleri, degisken
derecelerde akciger kompresyonunu, ventilasyon-perfiizyon dengesizligini, alveolar
hipoventilasyonunu ve pulmoner hipertansiyonu ve kor pulmonaleyi icermektedir (1)

Solunum Yetmeazligi Patofizyolojisi

Saglikli bireylerde total akciger kapasitesi, solunum kaslari ve elastik recoil tarafindan
olusan basinclar arasindaki denge ile belirlenmektedir. Glottisin acik oldugu derin ins-
piryumda, alveol basinci sifirdir. Bu olgularda, gogus duvarinin elastik recoil basinci ve
dolayisiyla transrespiratuvar sistem basinci artar. Sonuc olarak saglanan denge saglikli
kisilerde gdzlemlenenden cok daha dusuk bir hacimde olusur. Hacim seviyesi de azal-
mis oldugu icin, maksimum akciger elastik recoil basinci normalden dasiik olur. Ayrica
bu olgularda, gdgus duvar ve akciger kompliyansinda azalmaya baglh olarak plevral
basincta cok buyuk degisiklikler olmadan daha fazla inspiratuvar kuvvet gerekir ve so-
lunum isinde artis olur. Mekanik dezavantaj nedeni ile de inspiratuvar kapasite azalir.
is yikinde artis, guic olusturma yeteneginde azalma, artmis oksijen tiketimi ile kas
yorgunluguna bagl olarak solunum yetmezligiyle sonuclanabilir. Solunum is yiktnde
artis ile ayrica hizli yizeyel solunum solunum paterni gelisir (2).
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GO6gUs duvari hastaligi olan olgularin cogunda hiperkapnik solunum yetmezligi gelis-
mektedir. Hiperkapni ilk olarak uyku ve egzersiz sirasinda gelismektedir. Ventilasyon
perfizyon dengesi genellikle korunur, hiperkapni akciger kompliyansindaki azalmaya
bagl olarak solunum kaslarina asiri yiklenme sonucu gelisir. Solunum is yUkinde
artis, azalmis solunum kas aktivitesi nedeniyle ilk olarak uykunun rapid eye movement
(REM) evresinde sonrasinda non-REM evresinde daha sonra da giindlz olmak Uzere
hiperkapni gelisir (3,4).

Bu olgularda olan diger patolojik bulgu ise total akciger kapasitesi, vital kapasite ve
fonksiyonel reziduel kapasitede azalmadir. Fakat akcigerlerin ve hava yollarinin elastik
Ozellikleri ve dolayisiyla reziduel volumlerde degisiklik olmaz. Pektus ekskavatum ve
pektus karinatum gibi hastaliklarin solunum pompasi Uzerine dnemli etkisi bulunma-
maktadir. Genel olarak sternum hastaliklari nadiren solunum yetmezligine neden olur.
Fakat birkac kosta kirigina sekonder olan yelken géguste solunum yetmezligi izlene-
bilir. Ankilozan spondilitte ise, total akciger kapasitesi ve fonksiyonel rezidtel kapasite
azalmadigindan nadiren ciddi solunum yetmezligi gelisir. En sik solunum yetmezligine
neden olan kosta anormalligi de torakoplastidir. Skolyoz, kifoz ciddi deformite ol-
dugunda diger spinal deformitelerden daha ciddi solunum yetmezligine neden olur.
Kifoskolyoz, tlberkiloz sekeli, torakoplasti sonrasi olgularinda solunum yetmezligi
riski deformite derecesine hastalik stiresine bagl olarak ytksektir. Ciddi deformite,
solunum yetmezligi yani sira alveolar hipoventilasyon ve kor pulmonale ile iliskili olarak
bulunmustur (5).

Noninvaziv Mekanik Ventilasyon Tedauvisi

I. NIV mekanizma ve yararlari: Bu olgu grubunda noninvaziv mekanik ventilas-
yon (NiV) mekanizmasi ve yararlari tam olarak aciklanmasa da, olasi mekanizmalar;
yorulmus solunum kaslarinin dinlendirirek solunum kas giiciinde, ventilasyonda artis
saglar, gece uygulama ile uyku boyunca olan hipoventilasyonu azaltarak santral hiper-
kapni cevabini diizenler ve atalektatik alanlalarin acilmasinin saglayarak gogus duvari
ve akciger kompliyansini arttirir, ventilasyon perfizyon dengesini dtizenler (6-8). Ayri-
ca, cesitli calismalarda NIV kullanan kifoskolyoz tanili olgularda maksimum inspiryum
basincinda artislar oldugu gosterilmistir (6,9).

2014 Cochrane analizinde bu olgu grubunda nokturnal mekanik ventilasyonun ter-
patik yarari disuk olsa da tutarli oldugunu ve kronik hipoventilasyon semptomlarini
kisa dénemde hafiflettigi vurgulanmistir. Blytk cogunlugunun motor néron hastalik
grubunu iceren dort calismada sagkalimi arttirdigi ve hastaneye yatisi azalttigr gos-
terilmistir. G6gus duvari deformitesi olan olgu grubunda yasam kalitesi, sagkalim ve
morbiditeye etkili NiV farkli tip ve modlarinin uzun dénem yararlarini arastiracak daha
fazla randomize kontrolli calismaya ihtiyac oldugu vurgulanmistir (10).

Kifoskolyoz gibi go6gus duvari deformitesi tanisi olan ve kronik solunum yetmezligi
eslik eden olgularda, periferik kas gticleri, dispne ve egzersiz kapasitesinden bagimsiz
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olarak yasam kalitesinin etkilendigi gésterilmistir (11). NiV ile restriktif gégis duvar
hastaligi olanlarda yasam ve uyku kalitesinde dizelme, glnlik yasam aktivitlerinde ar-
tis izlenmistir. Ayrica solunum yetmezIigi nedeni ile hospitalize edilen kifoskolyoz veya
tlberklloz sekel degisikligi olan olgularin yatis stresinde azalma bulunmustur (8).

Azalmis egzersiz kapasitesi ve efor dispnesi gogu duvari deformitesi olan olgularda
siklikla goritlen semptom ve bulgulardandir. Egzersiz kapasitesinin spinal deformite,
hastalik ciddiyetinden ziyade solunum kas gicl ile daha cok iliskili oldugu bulun-
mustur (12,13). Skolyozu ve tlberkUloz sekel degisikligi olan olgularda Uc ay sure
ile uygulanan NiV ile respiratuvar ve periferal kas endiransinda anlamli olarak artis
izlenmistir (14).

II. Yiiksek riskli olgular: Vital kapasitesi 1-1.5 L, sekiz yas 6ncesi gelisen skolyoz ve
ciddi deformitesi olan olgularin dort, besinci dekatta solunum yetmezIigi gelisme riski
yUksek olarak bulunmustur (15). Bu olgu grubu erken tanimlanmali ve nokturnal hipo-
ventilasyon semptomlari ydninden sorgulanmali ve hasta, hasta yakinlari bu konuda
bilgilendirilmelidir. Solunum yetmezIligi genellikle sinsi ilerlediginden bu olgu grubu
uzun dénem takip edilmesi dnerilmekte ve akut enfeksiyonlar gibi akut durumlar veya
devam eden nokturnal hipoventilasyonu distnddren semptom ve bulgular varliginda
solunum yetmezligi gelisebildigi unutulmamalidir. GindUz arteriyel kan gazi degerleri
normal olan ve hiperkapnik solunum yetmezligi gelisme riski olan olgularda, NiV ile
solunum yetmezligi gelisimini ve komplikasyonlarini azaltabilece@i dusinulse de, bu
konu hakkinda tek kanit Duchen muskduler distrofi tanili olgularla yapilan bir calis-
mada gosterilmis ve solunum yolu enfeksiyonu sirasinda uygulanan proflaktik uygu-
lanan ventilasyon ile sag kalimini arttirlmasindan ziyade koétdlestirdigi gésterilmistir
(16). Baska bir calismada ise, poliomiyelit iliskili skolyozda nokturnal hipoventilasyon
varliginda erken baslanan ventilasyon ile solunum kaslarini dinlendirebilecegi ve post
polimiyelit sendromunu olusma oranini azaltabilecedi gosterilmistir (17). Gunduz hi-
perkapnisi olan olgularda sadece nokttirnal hipoventilasyonu olanlara gére NiV tedavi
endikasyonu daha gicludir. Gindiz normal kan gazi degerlerine sahip olan olgular-
da, nokturnal hipoksi ve hiperkapninin miktari, polisitemi veya yiksek pulmoner arter
basinci gibi komplikasyonlarin varliginda nokturnal NiV uygulanabilir ancak uygulama
karari hekime birakilmistir (18).

I1I. NiV Endikasyonlari: 2016 BTS rehberlerine gore NIV akut olarak kottlesmis hi-
perkpanik tim g6gus duvari hastaligi olanlarda denenmeli ve asidoz gelismesi bek-
lenmemelidir. Ayrica, akut hastaligi olan vital kapasitesi < 1 L ve solunum sayisi 20/
dakika Uzerinde olan olgularda normokapnik olsa bile kanit D diizeyinde NIV &ne-
rilmektedir ve spontan solunumla tetiklemesi zor olacagindan kontrollli ventilasyon
dustnulmelidir. Eger, NiV basarisiz olursa entlibasyon ertelenmemelidir. Géguis duvar
veya ndromuskular hastaliklarda, akut solunum yetmezligi sonrasinda da NiV tedaviye
devam edilmelidir. Bu olgularda, NiV basarisiziginin en sik nedeni maske uyumsuzlu-
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gu, dispneden ziyade bulbar disfonksiyondur ve bu olgularin takipleri de énemlidir,
klinik hizli ve ani kotilesebilir. Ozellikle oksijen destegine ragmen yetersiz oksijeni-
zasyon veya NIV tedavisi aralarinda hizli destiirasyon, yogum bakim Unitesinde takip
ihtiyacinin gostergelerinden biridir (19).

Ulkemizde uygulanan ve Saglik uygulamalar tebligine gore restriktif akciger hasta-
liklarinda; yorgunluk, sabah basagrisi, dispne gibi semptomlar ya da kor pulmonale
varligi ile; arteryal kan gazinda parsiyel karbondiyoksit basincinin = 45 mmHg veya en
az 2 L/dakika akim hizinda nazal oksijen destegi altinda oksijen saturasyonunun bes
dakika slreyle kesintisiz < %88 veya ilerleyici néromuskuler hastaliklar icin maksimal
inspratuvar basinc = 60 cm H,0 veya FVC < % 50, olarak saptanmasi durumunda NIV
onerilmektedir.

IV. NiV basing, siire, yeni modlar: Yapilan guincel calismalarda, restriktif akciger
hastalarinda uygulanan ve klinik yarar goérilen inspratuvar pozitif havayolu basinci
ortalama 12.7-16.5 cmH,0 oldugu bulunmustur (20,21). 2016 yilinda yayinlanan
ve restriktif akciger hastaligi tanisi olgulari da iceren bir calismada, disuk basinc ve
geleneksel uygulanan basincta olan NIV uygulamalari karsilastinlmis (dtsik basinclar
inspiratuvar pozitif basinc= 10 (6-14) cmH,O ve Basinc destegi= 6 (3-9 cmH,O olarak
tanimlanmis). Disuk basincli grupta diger gruba goére birinci ayda hiperkapni dizey-
lerinde anlamli fark gortlmese de, birinci yilda serum karbondioksit ve atak sayisinda
anlamli artis izlenmistir (22).

Yapilan baska bir calismada, kronik hiperkapnik olan restriktif gogus duvari hastaligi
olan olgularda, baslangicta NiV ile stabilize olduktan ara verildiginde ilk olarak noktir-
nal birkac giin sonra giindiiz hiperkapni gelistigi gorilmas ve NiV/nin 24-48 saatten
fazla sureyle ara verilmemesi tavsiye edilmistir (23).

Ortalama hacim guvenceli basinc destedi (AVAPS) gibi yeni havalandirma modlari ki-
foskolyoz tanisi olan olgularda, kronik solunum yetmezliginde etkili bir tedavi sece-
negidir ve hizli ve uzun vadede giindiiz ve gece hiperkapnide diizelmeye neden olur.
AVAPS ile ditirnal arteriyel kan gazinda oksijen ve karbondioksit degerlerinde dizelme
ile uygulamanin besinci glininde ve birinci yilinda nokturnal ortalama kan oksijen sa-
turasyonunda belirgin sekilde iyilestigini ve bir yil sonra zorlu vital kapasitenin arttigini
gostermistir (24).

V. NiV kontrendikasyonlari: NIV kontrendikasyonlari diger tanili olgulardan farkli
degildir. Oksuruk refleksi azalmis, yutma fonksiyonlari bozulmus, sekresyonlari fazla
ve cilkaramayan yani havayolu koruyamayan olgular, strekli ventilasyon destegi ihti-
yaci olan, fasiyal deformite nedeni ile yeterli maske uyumu olmayanlar ve koopere
olmayan olgularda NiV énerilmemektedir (25).
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Sonuc

NiV, secilmis olgularda yararl bir yaklasimdir. Bu olgular hiperkapni semptomlari aci-
sindan dikkatli sorgulanmali ve hasta, hasta yakinlari hastalik, semptomlari yéninden
bilgilendirilmelidir. Ayrica, aralikli olarak 6zellikle arteriyel kan gazi, solunum fonksi-
yon testleri, solunum kas giiciini iceren takip programlari yapilandirmali ve NiV en-
dikasyonlar acisindan degerlendirip NiV sonrasinda da takiplere devam edilmelidir.
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