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GIRIS

NoromuskUler hastaliklarda solunum kas guicsizItga yaygindir. Tutulan bdlgeye gore
siniflama Tablo 1'de 6zetlenmistir. Akut (6rneg@in; Guillain-Barré sendromu), kronik
ve tekrarlayici (6rnegin; multiple skleroz, myastenia gravis) veya ilerleyici (6rnegin;
Amyatrofik lateral skleroz) olabilir. Hastaligin klinik seyrinden bagimsiz olarak solu-
num kas glicsizIGgu gelisimi ciddi bir problemdir. Altta yatan nedenin geri dontstmla
olmasindan bagimsiz olarak solunum kas glcsuzligtne erken tani konulmasi ve des-
tek tedavisine erken baslaniimasi hastanin semptomlarini azaltir, yasam kalitesini ve
sagkalimi arttirmaktadir (1).

inspiratuvar ve ekspiratuvar solunum kaslarinda guicstizlitk ve bulber disfonksiyon; ye-
tersiz ventilasyon, nokturnal hipoventilasyon ve etkisiz dkstirmeye sebep olur. Yeter-
siz ventilasyona bagli dispne, ortopne, hizli-ylizeyel solunum, aksesuar solunum kas
kullanimi, torakoabdominal paradoksik solunum, hiperkapni veya hipoksemi gelisebi-
lir. Nokturnal hipoventilasyon bogulma hissi, insomni, gtéindtiz uykululugu, basagrisi,
yorgunluk ve bilissel fonksiyonlarda azalma ile iliskilidir. Bulbar disfonksiyon yutmada
guicluk, disartri, disfaji, zayif cignemeye; etkin olmayan 6ksuruk ise aspirasyon, sekres-
yonlari cikartamama ve pnémoniye sebep olur (1,2).

Noromuskiler hastaliklarda akciger parankimi normal oldugundan akcigerin elastik
recoili ve hava yolu rezistansi normaldir. Muskdler basincin azalmasi maksimal hava
akimini azaltir; ventilasyon azalir. Yetersiz ventilasyon inspiratuvar kas glicstizligine
baghdir. Tidal volim distiginde solunum sayisi artarak dakika alveoler ventilasyon
korunur. Diyafram glcstzluginde ekspiratuvar kaslar inspiratuvar kaslara destek
olur. Aktif ekspirasyon solunum sistemini distk volime indirirken (fonksiyonel rezi-
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Tablo 1. Tutulan bolgeye gore néromuskiler hastalik nedenleri

Servikal Spondiloz

Kritik hastalik néropatisi
Polyomyelit

Difteri

Guillain-Barré Sendromu
Agir metal toksisitesi

Spinal Kord

Demiyelizan Hastaliklar Syringomyeli
Disk basisi Tetani

Epidural apse Transverse myelit
Hemoraji Travma

Enfarkt TUmor

Motor Noron

Amyotrofik laterak skleroz Lenfoma

Metabolik (porfiri, diabet)
Monon6ritis multipleks
Frenik sinir hasari
Sarkoidoz

Vaskulit

No6romuskiler Kavsak

Botulizim

Hipermagnesemi

Lambert Eaton Sendromu

Myastenia Gravis

ilaclar (néromuskler bloker, aminoglikozit,
antikolinesteraz inhibitorleri)

Organofosfat zehirlenmesi
Yilan zehiri

Kabuklu deniz trint
Akrep sokmasi

Kas

Asit maltaz eksikligi

Metabolik (hipokalemi, hipofosfatemi)
Malnutrisyon

Mitokondriyal myopati

Muskauler distrofi

Myotonik distrofi
Polimyozit/Dermatomyozit
Tiroid Hastaliklari
Rabdomyoliz

Kaynak 1'den alinmistir.

diel kapasitenin altina) diyaframin ekspiryumda daha fazla yukari cikmasi saglanir.
Boylece diyafram kas liflerinin uzunlugu arttirilir ve daha etkin inspiratuvar gic olus-
turabilir. G6gUs duvari elastik recoil enerjisi arttirilmis olur. Olabilecek en iyi tidal vo-
[GmU olusturmak Gzere aksesuar kaslar ve diyafragma hareketini desteklemek tzere
yercekimi etkisi kullanilir; ortopne, torakoabdominal paradoksik hareket gelisir. Bu
mekanizmalara ragmen tidal volim belli derecenin altina distigtnde dakika ven-
tilasyonu korunamaz ve CO, retansiyonu gelisir. Yetersiz ventilasyon hipoksemiye
de sebep olabilir. inspiratuvar kas glicsiizligiine bagl olarak atelektazi gelisebilir ve
sagdan sola fizyolojik santa sebep olur. Kronik atelektazi inspiratuvar sistem komp-
liyansini azaltarak solunum is yikdna arttirir ve solunum kas gicstizIgu cogalarak

kisir donga gelisir (1).
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Hastaligin erken safhasinda belirti ve bulgular sadece CO, Uretiminin arttigi ve aza-
lan ventilasyonun CO,'yi normalize edemedigi durumlarda (enfeksiyon, ates vb.) veya
uyku sirasinda nokturnal hipoventilasyona bagli gordlebilir. Nokturnal hipoventilasyon
bulbar disfonksiyon nedeniyle Ust hava yolu obstriksiyonu veya 6zellikle “rapid eye
movement (REM)” uykusunda aksesuvar solunum kas aktivitesinde azalma sonucun-
da gelisebilir (2).

Tani

Noromuskuler hastaligi olan tim hastalar solunum kas tutulumu stiphesi oldugunda
objektif fizyolojik testlere tabi tutularak aspirasyon riski ve ventilatuvar destek acisin-
dan degerlendirilmelidir. Néromuskdiler hastaliklarda solunum kas glcstzligu dere-
cesi periferik kas glcu ile korele degildir ve periferik kas gticstizlugu hafifken veya
yokken ortaya cikabilir. Bu ylzden solunum kas fonksiyonunu degerlendiren testler
onemlidir (3). Solunum fonksiyon testleri taniy dogrular ancak birden fazla test sonu-
cuyla taninin konfirme edilmesi gerekir. Tek bir teste bakilarak tani konmasi abartili
taniya sebep olurken testlerin kombine edilmesi tanisal dogrulugu arttirir (4).

Solunum Fonksiyon Testinde izlenen Anormallikler

e 1. Saniye zorlu ekspiratuvar volim (FEV1) , zorlu vital kapasite (FVC) ve total akciger
kapasitesi azalirken (beklenenin %80‘inden daha az) FEV./FVC orani normal kalir
(beklenin %70'inden fazla). Ekspiratuvar kas tutulumu olan hastalarda rezduel vo-
[Gm artis gosterir (5).

¢ Supin pozisyonda 0lctilen FVC ve vital kapasite (VC) oturur pozisyondakinden %10’
dan daha fazla dusuktar (5).

e Maksimal istemli ventilasyon (MVV) azalir (5).

e Maksimal inspiratuvar basinc (MiP) veya maksimal ekspiratuvar basinc (MEP) azalir.
MIP diyafram ve diger inspiratuvar kas gticiinii; MEP abdominal kas ve diger ekspi-
ratuvar kas glcint yansitir (5).

e Karbonmonoksit diflizyon kapasitesi (DLCO) eslik eden parankimal veya vaskuler
patoloji yoksa normal (> %80 beklenen) kalir (5).

Bu Olctimler basit spirometri agizigini kapatamayacak olan bulbar disfonksiyonlu has-
talarda yapilamayabilir. Bu hastalarda burun cekme inspiratuvar basinc (SNIP) &lctle-
bilir. inspiratuvar kas glctuni goésteren bir diger yontem diyafram kalinhiginin ultraso-
nografik élctimudar. Kirkiki ALS hastasinda yapilan bir calismada inspirasyon sirasinda
olctlen diyafram kalinligi MVV, FVC, SNIP ve frenik sinir stimulasyonuna diyafram kas
cevabi ile korele oldugu saptanmistir (6).

Yetersiz 6kstrme glcU hastalarda aspirasyon, sekresyon retansiyonu, pnémoni ve so-
lunum yetmezIligi icin yatkinlik olusturur. Yetersiz dksurtik bircok testle saptanabilir.
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Zirve oksurtk akimi (peak cough flow) (PCF) hastaya derin nefes aldirma sonrasinda
maske veya agizlik araciligiyla peak flow metreye hizlica 6ksurttlerek yapilir. PCF 160
L/dakikanin altinda olan hastalarda ékstrme giicl yetersizdir. 160-270 L/dakika ara-
iginda olan hastalar solunum yolu enfeksiyonlari acisindan risk altindadir (7). MEP'in
60 cmH,O’nun altinda olmasi hastanin ékstraginin etkin olmadigini gésterir (8).
Kullanilan yontemden bagimsiz olarak anormallik duizeyi ile solunum kas zayifliginin
derecesi korelasyon gosterir.

NiV Destegin Belirlenmesi

Noromuskuler hastaliklarinda solunum yetmezIligi hem akut hem de kronik olabilir.
Klinik subjektif bulgular ve objektif testler birarada kullanilarak mekanik ventilasyon
endikasyonu belirlenir. Kardiyorespiratuvar arrest, ciddi solunum sikintisi, ciddi kan
gazi anormallikleri, aspirasyonla birlikte bulbar disfonksiyonunu olmasi veya bilinc bu-
lanikhiginin olmasi acil mekanik ventilasyon endikasyonudur. Bircok pulmoner fonk-
siyon testinin seri 6lcimU 6zellikle solunum sikintisi siddetli oldugunda yol gdsterici
olabilir (1).

FVC < %50 beklenen,
MIP > - 30 cm H,0,
MEP < 40 cm H,0,

VC < 15-20 ml/kg, %60 beklenenin alti veya 1 L'nin altina dismesi veya dnceki
Olcime gobre %30-50 dusus olmasi,

® SNIP < %35 beklenen.

Klinik calismalarda bir élcimun digerine Ustiinltigu kanitlanmamistur ve 20-30-40 ku-
rali 6nerilmektedir (VC < 20, MIP -30'dan daha az negatif ve MEP 40'in alti.)Ancak bu
kuralin acil enttibasyon ihtiyacini azaltigina yonelik kanit mevcut degildir (9).

Niv

Solunum kaslarina; viicuda manuel veya mekanik olarak kuvvet uygulayarak veya
hava yoluna aralikli basinc uygulayarak yardimci olunabilir. Bazi cihazlar inspiratuvar
kaslara yardimci olurken, digerleri agirlikli olarak ekspiratuvar kaslara yardim ederek
Okstrmeyi kolaylastirmaktadir. 1950°li yillarda populer olan ve polio salgini sirasinda
kullanilan viicut tipi-negatif basincli ventilatérler (Iron lung, Portalung, Pneumowrap,

Cuirass) 1960’1 yillarda yerini endotrakeal enttibasyon ve pozitif basincli ventilatorlere
birakmustir.

intermitan abdominal basing ventilatériinde (pnémobelt) abdomene baglanan kayisin
kesesi hava ile sisirildiginde diyaframi yukari iterek ekspirasyonu destekler ve fonksi-
yonel rezidUel kapasiteyi azaltir. Kesedeki havanin inmesiyle diyafram asadi iner ve
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inspirasyon gerceklesir. Sekresyon cikarmayi kolaylastirmak, éksdrik akimini arttirmak
icin dogrudan viicuda kuvvet uygulayan manuel veya mekanik eksuflasyon cihazlari
(Cough asistance) kullanilabilir.

NiV'de oral veya nazal yoldan havayoluna direkt basinc destegi uygulanir ve néro-
muskuUler hastaliklarda siklikla kullanilir. Bu tedavi secenegi cesitli araytzler, ventilator
ve ventilator ayari ile uygulanabilir. Guillain-Barré sendromu gibi akut néromuskuler
hastaligi olan ve kisa sureli (gnler) mekanik ventilator ihtiyaci olan hastalar ve noktur-
nal hipoventilasyon/kronik solunum yetmezligi nedeniyle uzun sireli intermitan meka-
nik ventilasyon ihtiyaci duyan hastalar NivV'den fayda gérmektedir. Uzun stireli stirekli
mekanik ventilator ihtiyaci duyan hastalarda ytzde deklbit gelisimi gibi potansiyel
zararlari nedeniyle NiV kullaniimaz. Agir bulbar disfonksiyon, st hava yolu obstriiksi-
yonu, sekresyonlar cikaramama, koti isbirligi veya yetersiz dksurik durumlarinda Niv
basarisiz olacaktir ve komplikasyonlara sebep olur. Klinisyen potansiyel yarar ve riskler
acisindan degerlendirerek NiV'e baslamalidir (10).

Akut solunum yetmezligi ve kisa dénem mekanik ventilasyon ihtiyaci olan néromuskuler
hastaligi olanlarda yapilan gézlemsel calismalarda NiV'in IMV ihtiyacini azalttigi, yogun
bakim yatis stresini kisalttigi ve mortaliteyi azalttigi saptanmistir (11-13). Noromuskuler
hastaliga bagl akut solunum yetmezligi olan 28 hastada NiV ve IMV'nin karsilastirldigi
calismada NiV grubundaki hastalarda mortalite ve yogun bakim yatis stiresi daha az
saptanmis. Bu calismada tedavi basarisizligi NiV grubu icin IMV ihtiyaci; IMV grubunda
ise weaning basarisizigi olarak tanimlanmis ve NiV grubunda tedavi basarizigr belirgin
olarak daha az saptanmistir (13). Néromuskuler hastaliklarda akut solunum yetmezligi
icin NIV uyglanan 17 hastanin alindigi prospektif kohort calismada hastalarin %79'unda
IMV ihtiyaci gelismemistir (14). Nokturnal hipoventilasyon veya erken dénem kronik so-
lunum yetmezIigi olan hastalarda aralikli uzun dénem NiV kullaniminda ise NIV kronik
solunum yetmezliginin ilerlemesini 6nleyebilir veya geciktirebilir (14,15). Bourke ve ark.
nin yaptigi calismada ortopne ( MIP beklenenin %60'indan daha az) veya semptomatik
glnduz hiperkapnisi gelisen 92 ALS hastasi NiV ve standart bakim grubu olarak rando-
mize edilmis. Bulbar fonksiyonlari korunmus hastalarda median sagkalim kazanci 205
gin saptanmistir. Bulbar disfonksiyonu olan hastalarda ise yasam kalitesinde artis izlen-
mis ancak sagkalimda farklilik saptanmamistir (15).

Kronik hipoventilasyona bagli semptomlar ve kan gazi degerlerinde bozulma noktur-
nal NiV uygulanmasi ile tipik olarak diizelir. Ancak sadece gece uygulanan NiV sagka-
limi etkilemezken; glindiiz ve gece uygulandiginda yasam siresinde artis gézlenmistir
(17). Hastalar dtzgtn bir sekilde bilgilendirildiginde trakeostomiye alternatif olarak
suresiz kullanima uyum gosterebilirler.

Ventilator Secimi

NiV icin hem volim hem de basinc kontrolli ventilatérler kullanilabilir. Gecmiste nazal
NiV portable voliim veya basinc limitli ventilatorlerle yapilirken giiniimiizde cogun-
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lukla bilevel pozitif havayolu basinci (BIPAP S, BIPAP T, BIPAP S/T) saglayan ventilator-
ler kullanilmaktadir. Basinc limitli ventilatorler voltm limitlilere gére daha ucuz, daha
kolay tasinabilir ve daha konforludur. Her nefeste hava kacagini kompanse edecek
sekilde inspiratuvar akimi saglayabilirler. Volum limitli ventilatorlerde ise kacagi kom-
panse etmek icin tidal voliman arttirilmasi gerekir. Basing kontrolli modda da hava
kacag! fazla oldugunda cihaz hastanin inspiratuvar ve ekspiratuvar akimini algilaya-
mayip asenkroniye sebep olabilir. Hastanin kas yorgunlugu veya hava kacagina bagli
olarak cihazi tetikleyememesi durumunda zorunlu solunum destegi almasi icin BiPAP
S/T cihazlar cogunlukla tercih edilir. Back-up hizinin hastanin solunum sayisinda gore
ayarlanmasit ile, inspirasyonu sonlandiran I/E oraninin ayarlanmasiveya maksimal inspi-
rasyon zamaninin ayarlanmasi asenkroniyi 6nlemektedir (18).

Orantili yardimli ventilasyon (PAV) akis ayarinda nefes ici ayarlama yapan ve hastanin
cabasi ile dogru orantili olarak inspiratuvar basinc olusturan yeni bir moddur. Teo-
rik olarak hasta solunumu ile daha iyi senkronizasyon ve konfor sagladigr distndlse
de BiPAP cihazlarina ustunlidgune iliskin kanitlar, ¢zellikle de néromuskdler hastalig
bulunan hastalarda celiskilidir. Néoromekanik ayrisma ile hastanin inspiratuvar akimi
azaldiginda, PAV yeterli ventilatuvar destek saglayamayabilir (19).

Ortalama hacim garantili basinc destegi (AVAPS) ve akilli hacim garantili basinc des-
tegi (IVAPS) gibi diger yeni modlar da NiV saglamak icin kullanilabilir. AVAPS'ta hedef
tidal volim ve back up solunum sayisi ayarlanarak ortalama dakika ventilasyonu sag-
lanir. iVAPS'ta tahmini anatomik bosluk tidal volimden cikartilarak hesaplanan miktar
hedef alveoler voliim olarak ayarlanir. Ancak her ikisinde de hedef hacimlerin karsilan-
masl icin inspiratuvar basinci ayarlayan algoritmalar bulunur. AVAPS' in basinc destekli
ventilasyonla uyku sirasinda karsilastirildigi randomize prospektif bir calismada dakika
ventilasyonu AVAPS ile daha yiksek bulunmus. Hiperkapnik solunum yetmezligi olan
hastalarda AVAPS CO, kismi basincini standart BiPAP'a gére daha hizli dusdrebilir
ancak sagkalim acisindan Usttinliga gosterilememistir (20).

Agiz yoluyla havalandirma (Mouthpiece ventilation: MPV) diger ventilatér modaliteleri
ile beraber gtindiiz kullanilabilen baska bir solunum destek yontemidir. Agizlik kena-
rindan hava sizdirmamasi icin hastanin istemli eforunu gerektirir. Hasta ek solunum
destegi ihtiyaci duydugunda agizlik vasitasiyla ic cektiginde olusan negatif basinc so-
lunum destegini tetiklemektedir. GUndUz ventilasyon destedi gereken ve trakeotomi-
den kacinan hastalarda giin gectikce daha popdler hale gelmektedir. MPV genelde
hasta agizliga bagl olmadiginda oto-siklusu 6nlemek ve etkin olmayan 6kstrigu olan
haslarda hava hapsini 6nlemek icin portable volim kontrollU/asiste ventilatorlerle kul-
lanilir. Tidal volim klinisyen tarafinca belirlenir, ancak hasta daha dusik volimde so-
lumak isteginde inspirasyon sirasinda agizligi gevseterek hava kacagina izin verebilir.
Disuk volim ve apne alarmi kapatiimalidir ve mimkinse PEEP veya EPAP O cmH,O
ayarlanmalidir (21). Nazal ve oranazal arayUzlerle karsilastirildiginda avantaji ylz yarasi
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yapmamasi ve konusma boélinmesinin daha az olmasidir. Ancak bircok hasta gastirk
distansiyon, tikruk salgisinda artis ve kusma bildirmistir (22).

Norol kontrollt ventilatér destedi (NAVA) hasta-ventilatdr senkronizasyonunu art-
tirmak icin gelistirilen bir moddur. invazive veya nazal yastikcik, maske veya nazo-
farengeal tlp vasitasiyla noninvaziv olarak kullanilabilir. NAVA hastanin diyafram
elektriksel aktivitesini (EAdi) kullanarak hastanin solunumsal gidusine gore tetigi
senkronize eder ve spontan solunumunu destekler. Geleneksel akim tetiklemeli no-
ninvaziv ventilatorlere gore kisitliliklarindan bir tanesi uygulanan destegin seviyesi-
nin her solukta hasta eforuna orantili olarak duizenlenleyememesidir. Ancak EAdi'ye
orantili olarak tepe inspiratuvar akim saglamasi avantajidir. Elektrik akisi maksimum
degerin belirli bir ylizdesinin altina disttigunde ekspiryum baslar. Bu, hastanin zirve
inspiratuvar akim, inspiratuvar basing, inspiryum ve ekspiryum slresi ve oranini be-
lirlemesine olanak tanir (23). Hava kacagi cok olsa bile etkin tetiklemenin saglandigi
tek ventilatér NAVA'dir. Calismalarda hasta-ventilatér uyumunu artirdigi gosteril-
mistir (24,25).

NiV Ayarlari

Noromuskiiler hastaliklarda NiV ayarlarinin secimi genelde ampirik ve semptom bazli
yapilir. Baslangicta gogus ekspansiyonu, aksesuar kas kullanimi ve konfora dayalidir.
Cogu zaman 6ngorilen ayarlar hastanin teropatik ihtiyaci ile tolere edebildigi degerler
arasindadir. Bazi vakalarda baslangic ayarlari teropatik degerin altinda kalsa da hasta-
nin maske ve basinca tolerasyonu gelisince (desensitizasyon) arttirilir. NiV ayarlari tidal
voltim, dakika ventilasyonu ve PaCO, seviyesini iyilestirecek sekilde fizyolojik paramet-
relere gore secilebilir. Solunum kas yukintn azalmasini gésteren (6rnegin; transdiaf-
ragmatik basinc) sofistike dlcimler yapilabilir, ancak bu yéntemler genelde arastirma
protokolleriyle sinirhidir. NiV basing ayarinin néromuskdiler hastaliklarda polisomnogra-
fi ile titrasyonu net degil ve tartismalidir. Uyku laboratuvar randevu suresinin uzun ol-
masi bu hastalarda tedavi gecikmesine sebep olabilir. Ayrica, bircok uyku laboratuvari
néromuskiler hastaliklar acisindan deneyimsizdir ve dikkat solunum kas ytktinden
cok obstruktif uyku apne yontindedir. GlUndUz kullanimr icin yapilan ayarlamalar gece
kullanimi icin uygun olmayabilir. NIV baslanmasindan sonra semptomatik rahatlama
saglanamayan hastalar polisomnografi yapilmasi acisindan degerlendirilmelidir. Gece
boyunca oksimetri ile takip yararli olabilir ancak gaz degisimi normal olsa da uykuyla
iliskili solunum bozuklugu ve kotl uyku kalitesi acisindan fikir vermez (18).

Noromuskiiler hastaliklarda yitksek basincli NiV énerilmez. OSAS veya KOAH olmadik-
ca hastalarin yuksek PEEP ihtiyaci yoktur. Yiksek PEEP bu hastalarda ekspiratuvar kas
aktivasyonu yapabilir. Daha yuksek inspiratuvar basinca sebep olarak hasta toleransi-
ni azaltabilir, santral apne ve glottik kapanmaya sebep olabilir. Akciger fonksiyonlari
normal oldugundan PEEP 4 cmH,O ve 12-14 cmH,O inspiratuvar basinc genellikle
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yeterlidir. Etkisiz tetikleme ve santral apne ihtimaline karsi backup solunum sayisi 12-
16/dakika olarak ayarlanmalidir (26).

Duchenne Muskiiler Distrofisi

Duchenne Muskauler Distrofisi (DMD) progresif kas glict kaybi ile karakterize X kra-
mozomal resesif gecisli bir hastaliktir. Distrofin gen mutasyonuna baghdir ve 1:3000
erkek dogumda gorulur. Klinik tani hikaye, fizik muayene ve serum CK duzey yuk-
sekligi ile akla gelir. Kan I6kosit DNA mutasyon analizi ile tani konur. Hastalarin
1/3'inde DNA analizi normaldir. Kas dokusunda immunhistokimya veya protein
analizi ile distrofin eksikligi veya anormalliginin gosterilmesiyle tani kesinlestiril-
melidir. Solunum kas tutulumu morbidite ve mortalitenin en 6nemli nedenidir. Bu
hastalar semptomlar, fizik muayene, akciger fonksiyon olctimleri ile sik degerlen-
dirilmeli ve uykuda solunum bozukluklari acisindan dikkatli olunmalidir. Hastalar
efektif 6kslruk kaybedilip alt solunum yolu enfeksiyonu gelisene kadar solunum kas
tutulumunu farketmezler. Solunum fonksiyonlarinin takibi klinisyene dkstrtgun ve
ventilasyonun ne zaman desteklenecegi hakkinda fikir verir (27). Yapilan bir calis-
mada DMD'li hastalarda FVC 1 L'nin altina distigu zaman ortalama sagkalim sure-
sinin 3.1 yil oldugunu ve bes yillik sagkalimin %8 oldugunu bildirmistir (28). Baska
bir calismada ise FEV, beklenin %20'nin altina distiginde gtindiz hiperkapnisinin
gelistigi ve bu hastalarda sagkalimin iki-tc yil oldugu saptanmistir (29). Ventilatuvar
kapasite NiV ile desteklendiginde yasam kalitesinin artitigi; morbidite ve mortalite-
nin azaldigi saptanmistir (30).

Uykuda solunum bozuklugu ve gece hipoventilasyonu olan DMD’li hastalarda tedavi-
de nokturnal nazal intermitan pozitif basincli ventilasyon basarilidir. DMD'de nokturnal
NIV uygulananlarda sagkalimin arttigy, uyku kalitesinin iyilestigi, giindtiz uykululugunun
azaldigl, glindtiz gaz alis-verisinin daha iyi oldugu ve pulmoner fonksiyonlarda dists
hizinin daha az oldugu saptanmistir (31). CPAP modu DMD hastalarda OSAS eslik edi-
yorsa ve nokturnal ventilasyon normalse kullanilabilir. Hipoventilasyona bagli hipokes-
mide BIPAP veya volim destekli ventilatorler kullanilmalidir. DMD'de hipoksemi siklikla
hipoventilasyona bagl oldugundan ventilatuvar destek olmadan oksijen destek tedavisi
verilmesinden kaciniimalidir. Negatif basincli ventilatorler asenkroni ve vokal kord ab-
duksiyonu ile Ust hava yolu obstirksiyonunu arttirdigindan énerilmez (27).

Zaman icinde DMD'li hastalarda hipoventilasyon agirlasir ve 24 saat destek ihtiyac
gelisir. Geleneksel olarak bu hastalara trakeostomi araciligiyla invaziv mekanik venti-
lasyon yapilsa da kontraendikasyonu olmayan durumlarda noninvaziv metodlarla da
destek saglanabilir. Mouthpiece intermitan pozitif basincli ventilasyon bu hastalarda
sik kullanilan bir tekniktir (27).

Gunduz NiV'i destekleyen diger yontemlerde kullanilabilir. Glossofaringeal solumada
oral kaslar kullanilarak kicuk volimde hava yutularak alti veya daha fazla yudumda
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tidal voltime ulasilabilir. Bu yéntem NIV stresini kisaltabilir ve ventilator yetmezliginde
kullanish olabilir. Ancak sadece bulbar ve fasial kaslari korunmus hastalarda uygula-
nabilir (27).

Amyotrofik Lateral Skleroz

Amyotrofik lateral skleroz (ALS) spinal kord, beyin sapi ve motor kortekste motor
noron kaybiyla seyreden nérodejeneratif bir hastaliktir. Hastaligin nedeni halen bi-
linmemektedir ve tedavisi yoktur. ALS’de solunum fonksiyonu yasam kalitesi ve sag-
kalimin en énemli gostergesidir. Olim genellikle solunum kas tutulumuna baghdir.
Semptomatik solunum kas gicsizIigu diger kas gruplarinda glcsuzltkle birliktedir
ancak ortaya cikis zamani faklilik gosterebilir. Solunumsal yakinmayla basvuran hasta-
larda diger fenotiplere gére prognoz daha kétudar (32).

inspiratuvar kas glicstizligu ile birlikte hipoventilasyon baskindir ve gece REM uykusu
sirasinda belirginlesir. Santral ve obstruktif apneler birarada gorulir; uyku bolinme-
sine sebep olur. Aksesuar kas kullanimi ve REM uyku periodunun baskilanmasi gibi
fizyolojik adaptasyon mekanizmalari siklikla goralir. Progresyonla birlikte hipoventi-
lasyon uyku disina kayar ve tip 2 solunum yetmezligi ortaya cikar. Diger néromuskaler
hastaliklarda oldugu gibi atelektazi gelisimi hipoksemiye sebep olur; bulbar ve ekspi-
ratuvar kas tutulumu ile 6ksuruk etkinliginde azalir. Mukus tikaclari olusur ve alt so-
lunum yolu enfeksiyonununa zemin hazirlanir. NiV uykuyla iliskili solunum bozuklugu
ve hipoventilasyonu diizelterek uyku kalitesini arttirir (33).

Vrijsen ve ark.nin calismasinda bulbar disfonksiyonu olmayan hastalarda NiV'in nok-
turnal oksijenizasyonu, CO, seviyesini, uyku etkinligini, yavas dalga ve REM uykusunu,
arousal frekansini iyilestirdigi saptanmis. Bulbar disfonksiyonu olan hastalarda ise REM
uykusu sirasinda oksijenizasyonda iyilesme disinda uyku yapilanmasinda ve solunum
indekslerinde iyilesme saptanmamis. Hastalarda NIV baslanmasini takiben haftalar ve
aylar icinde ek oksijen destegi olmaksizin giindlz arteryal parsiyel oksijen ve CO, ba-
sincinda artan duzelme izlenmistir (34).

Hastalik progresyonu ile NiV gunliik kullanim siiresinde artis gerekir ve cok ileri saf-
hada araliksiz kullanilanimi gerekebilir. Kleopa ve ark.nin calismasinda, NiV kullani-
mi ile vital kapasite dists hizinin azaldigr izlenmis (35). NiV yapilan ve yapiimayan
hastalari karsilastiran randomize kontrolll calismada bulbar disfonksiyonu olmayan
ve NIV yapilan hastalarda yasam kalitesinin arttigi ve sagkalimin yedi ay uzadigi
saptanmistir (15).

NIV genelde solunum kas gticsizligine bagl semptomlar acil oldugunda akla gel-
mektedir. Bazi hastalarda NiV‘'in uygun oldugu pencere dénemi kisa olabileceginden
solunumsal semptomlarin sorgulanmasi ve solunum fonksiyonlarinin monitorizasyonu
degerlidir. GUndUz hiperkapnisi gelismesini takiben destek verilmediginde sagkalim 11-
44 gundiir (36,37). Gozlemsel bir calismada erken NiV baslanmasi (baslangic VC = %65)
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gec baslananlara gére daha yavas progresyon hizi ve daha uzun sagkalimla iliskili
bulunmustur (38). Bu calismada kriter olarak vital kapasite alinsa da erken NiV tanimi
semptom olmadan fizyolojik bozukluklara bakilarak NiV baslanmasidir. Semptom bas-
langici éncesi NiV baslamak hasta uyumunu azaltabilir. ALS hastalarinda erken NiV'in
sagkalim ve yasam kalitesi Gzerine etkisini arastiran randomize kontrollU bir calisma
hastalarin tolerasinin daha kot olmasi nedeniyle erken sonlandirilmistir (39). NiV bas-
lama zamani icin kanita dayali kriterler olmadigindan optimal zamanlama halen net
degildir ve bulbar fonksiyonlara dayali olabilir. Bu hastalarda solunum fonksiyonlarini
ve semptomlari her tic ayda bir degerlendiren yapilandinimis bakim artmis NiV kulla-
nimi ve daha iyi sagkalimla iliskilidir (40).

Myastenik Kriz

Myastenia Gravis (MG), néromuskdiler kavsakta yetmezlikle karakterize otoimmun
hastaliktir. Antikorlar kas membranindaki post-sinaptik asetil kolin reseptértint bloke
eder. Myastenia gravisli hastalarda kas glicstizligi yorgunlukla beraber dalgalanma
gostermektedir. Dinlenme ile glcstzlik azalir. Miyastenik kriz (MK), hastalarinin yak-
lastk % 15'inde karsilasilan, solunum yetmezIigi ile seyreden ve mekanik ventilasyon
gerektiren hayati bir durumdur. Ancak solunum kaslarini tutmaksizin uyluk ve bulbar
kaslarda hizli ve belirgin gelisen kas gticstizligu de myastenik kriz olarak tanimlanma-
lidir. Potansiyel olarak hayat tehdit edici olsa da yogun bakimdaki daha iyi ve agresif
bakim ve immunoterapinin yaygin kullanimi ile mortalite hizi belirgin olarak azalmistir
(41). MG baslangicindan itibaren MK'in ortaya cikma stresi 8-12 ay olarak degisir.
Ancak hastalarin beste birinde MG'in basvuru sekli olabilir. Kadinlarda erkeklere gére
iki kat daha fazla gortnur. Krizler bimodal dagilim gosterir; 55 yas altinda kadin erkek
orani 4/1'ken; 55 yas Ustinde kadin ve erkeklerde esit orandadir. Hamilelik MG’de
siddetlenme ve yiksek perinatal mortalite ile iliskilidir (42).

Bircok faktor MK'i tetikleyebilir. En sik neden enfeksiyondur. Diger tetikleyici faktorler
cerrahi, mensturasyon, hamilelik, immunsupresif ajanlarin doz azaltimi, asiri sicaga
maruz kalma, agr, fiziksel veya emosyonel stres, ilaclardir (aminoglikozit, eritromisin,
beta bloker, prokainamid, kinidin, magnezyum) (43).

MK’de solunum yetmezligi hipoksemik veya hiperkapnik olabilir. Hava yolunun ko-
runamamasl; sekresyon cikartamama veya hipoventilasyon nedeniyledir. interkostal,
aksesuar solunum kaslari veya diyafragma etkilenebildigi gibi bazi hastalarda bulbar
disfonksiyon baskindir. Artan CO, duzeyine dakika ventilasyon cevabi zayif olsa da
santral solunum dirtisti normal kalmaktadir. inspirasyon sirasinda vokal kordlarin
anormal adduiksiyonu nedeniyle Gst hava yolu disfonksiyonuna bagli solunum yet-
mezligi gelisir. Kapali hava yoluna karsi soluma yorgun solunum kaslarinin is yakina
daha da arttirir. Zayif solunum kaslari aniden yorularak solunumsal kollapsi gorule-
bilir (44).
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Yapilan calismalarda MK'li hastalarda NiV'in trakeal entiibaston ihtiyacini azaltigi;
yogun bakim yatis stresini ve hastanede kalis stresini kisalttigi saptanmistir. Entibe
edilen hastalarla karsilastirildiginda pulmoner komplikasyon (atelektazi ve pnémoni)
hizini da azalttigi izlenmis (45,46). Ancak NiV basarisinin baslama zamani ile iliskili
oldugu; parsiyel arteryel CO, basinci 45 mmHg'nin Gzerindeyse BiPAP basarisinin azal-
digi saptanmistir (46).

MG'li hastalar solunum kaslarini da tutan agir alevlenme ile basvurduklarinda Niv-Bi-
PAP bir an 6nce baslanmalidir. Yatak basi pulmoner fonksiyon testlerinin bu has-
talarda degeri hastaligin dalgali seyri nedeniyle tam olarak aydinlatilamamistir. Niv
baslanma karari klinik degerlendirmeye gore klinisyenin karari ile yapilmalidir. NiV ile
ventilasyon destedi myastenik krizin dizelme fazinda reentiibasyonu 6nlemek aci-
sindan da faydali olacaktir. Myastenik krizde eksttibasyon basarisizligi riskinin ytksek
oldugu akilda tutulmalidir. Ekstlibasyon sonrasi hastanin yorulmasini beklenmeden
NiV baslanmalidir. Ekstiibasyon sonrasi genellikle halen giicstiz olan hastalara ilk gece
boyunca ventilatuvar yetmezligi ve REM uykusu sirasinda alveoler kollapsi &nlemekicin
NIV yapiimasi makul bir uygulamadir (41).

MK iyilestikten sonra cogunlukla hastalarin NiV ihtiyacinin kalmaz. Farmakolojik ola-
rak kontrol altina alinamayan jeneralize MG ve diafragma paralizisi gibi devam eden
solunum fonksiyon kisitllig olan hastalarda nokturnal NiV taburculuk sonrasinda de-
vam edilebilir.

KAYNAKLAR

1. Shefner JM, MD, Parsons PE, Morrison RS. Respiratory muscle weakness due to neuromuscular
disease: Clinical manifestations and evaluationwww.uptodate.com Updated: Sep 01, 2015

Mehta S. Neuromuscular disease causing acute respiratory failure. Respir Care 2006,51(9):1016.

3. Burakgazi AZ, Héke A J. Respiratory muscle weakness in peripheral neuropathies. Peripher Nerv
Syst 2010,15(4):307-13

4. Steier J, Kaul S, Seymour J, Jolley C. The value of multiple tests of respiratory muscle strength.
Thorax. 2007,;62(11):975. Epub 2007 Jun 8

5. Kreitzer SM, Saunders NA, Tyler HR. Respiratory muscle function in amyotrophic lateral sclerosis.
Am Rev Respir Dis. 1978,117(3):437.

6. Pinto S, Alves P, Pimentel B Ultrasound for assessment of diaphragm in ALS. Clin Neurophysiol
2016,127(1):892. Epub 2015 Apr 25

7. Sancho J, Servera E, Diaz / Comparison of peak cough flows measured by pneumotachograph
and a portable peak flow meter. J Phys Med Rehabil 2004,83(8):608.

8. Lawn ND, Fletcher DD, Henderson RD, et al. Anticipating mechanical ventilation in Guillain-Barré
syndrome. Arch Neurol 2001,58(6):893.

9. Bach JR. Continuous noninvasive ventilatory support for patients with respiratory muscle dysfun-
ction www.uptodate.comUpdated: Apr 27, 2017



m Pervin Hanci, Serpil Ocal

10.

11.

12.

13.

4.

15.

76.

17.
18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

Vianello A, Bevilacqua M, Arcaro G, et al. Non-invasive ventilatory approach to treatment of
acute respiratory failure in neuromuscular disorders. A comparison with endotracheal intubation.
Intensive Care Med 2000;26(4):384.

Servera E, Sancho J, Zafra MJ et al. Alternatives to endotracheal intubation for patients with
neuromuscular diseases. Am J Phys Med Rehabil 2005,84(11).851.

Rabinstein A, Wijdicks EF. BIPAP in acute respiratory failure due to myasthenic crisis may prevent
intubation. Neurology 2002;59(10):1647.

Ward S, Chatwin M, Heather S. Randomised controlled trial of non-invasive ventilation (NiV) for
nocturnal hypoventilation in neuromuscular and chest wall disease patients with daytime normo-
capnia. Thorax 2005,60(12):1019.

Annane D, Chevrolet JC, Chevret S. Nocturnal mechanical ventilation for chronic hypoventi-
lation in patients with neuromuscular and chest wall disorders. Cochrane Database Syst Rev
2000:CD001941

Bourke SC, Tomlinson M, Williams TL, et al. Effects of non-invasive ventilation on survival and
quality of life in patients with amyotrophic lateral sclerosis: a randomised controlled trial. Lancet
Neurol 2006,5(2):140.

Hannan LM, Dominelli GS, Chen YW et al. Systematic review of non-invasive positive pressure
ventilation for chronic respiratory failure. J Respir Med 2014,108(2):229.

Bonekat HW. Noninvasive ventilation in neuromuscular disease. Crit Care Clin 1998,14:775-97.

Hess DR. Noninvasive ventilation in neuromuscular disease: equipment and application. Respir
Care 2006,51(8):896.

Gay PC, Hess DR, Hill NS. Noninvasive proportional assist ventilation for acute respira-
tory insufficiency. Comparison with pressure support ventilation. Am J Respir Crit Care Med
2001,164(9):1606.

Storre JH, Seuthe B, Fiechter R. Average volume-assured pressure support in obesity hypoventi-
lation: A randomized crossover trial. Chest 2006,130(3):815.

Pinto T, Chatwin M, Banfi P. Mouthpiece ventilation and complementary techniques in patients
with neuromuscular disease: a brief clinical review and update. Chron Respir Dis 2016,14(2):1-7.

Nava S, Navalesi P, Gregoretti C. Interfaces and humidification for noninvasive mechanical venti-
lation. Respir Care 2009;54:71-84.

Sinderby C, Navalesi P et al. Neural control of mechanical ventilation in respiratory failure. Nat
Med 1999;5:1433-6.

Alander M, Peltoniemi O et al. Comparison of pressure-, flow-, and NAVA-triggering in pediatric
and neonatal ventilatory care. PediatrPulmonol 2012,47:76-83.

Breatnach C, Conlon NP, Stack M. A prospective crossovercomparison of neurally adjusted ven-
tilatory assist and pressure-supportventilation in a pediatric and neonatal intensive care unit po-
pulation. Pediatr Crit Care Med 2010,11:7-11.

Barbe F, Quera-Salva MA, et al. Longterm effects of nasal intermittent positive-pressure ventilati-
on on pulmonary function and sleep architecture in patients with neuromuscular diseases. Chest
1996,110(5):1179-1183.

Respiratory Care of the Patient with Duchenne Muscular Dystrophy ATS Consensus Statement.
Am J Respir Crit Care Med Vol 170. pp 456-465, 2004.



28.

29.

30.

317.

32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44.

45.

46.

Néromuskiler Hastaliklarda Noninvaziv Mekanik Ventilasyon m

Phillips MF, Quinlivan RC, Edwards RH. Changes in spirometry over time as a prognostic marker in
patients with Duchenne muscular dystrophy. Am J Respir Crit Care Med 2001,164: 2191-2194.

Hukins CA, Hillman DR. Daytime predictors of sleep hypoventilation in Duchenne muscular dyst-
rophy. Am J Respir Crit Care Med 2000;161: 166-170.

Simonds AK, Muntoni F, Heather S, Fielding S. Impact of nasal ventilation on survival in hyper-
capnic Duchenne muscular dystrophy. Thorax 1998,53:949-952.

Gomez-Merino E, Bach JR. Duchenne muscular dystrophy: prolongation of life by noninvasive
ventilation and mechanically assisted coughing. Am J Phys Med Rehabil 2002,81:411-415.

Bourke SC, Steer J. Practical respiratory management in amyotrophic lateral sclerosis: evidence,
controversies and recent advances. Neurodegener Dis Manag 2016,6(2):147-60.

Boentert M, Brenscheidt I. Effects of non-invasive ventilation on objective sleep and nocturnal
respiration inpatients with amyotrophic lateral sclerosis. J Neurol 2015, 262(9): 2073-2082.

Vrijsen B, Buyse B, Belge C, et al. Noninvasive ventilation improves sleep in amyotrophic lateral
sclerosis: a prospective polysomnographic study. J Clin Sleep Med 2015, 11(5):559-566.

Kleopa KA, Sherman M, Neal B, et al. BIPAP improves survival and rate of pulmonary function
decline in patients with ALS. J Neurol Sci 1999;164(1):82-88.

Mustfa N, Walsh E, Bryant V, et al. The effect of noninvasive ventilation on ALS patients and their
caregivers. Neurology 2006,66(8):1211-17.

Baxter SK, Baird WO, Thompson S, et al. The initiation of non-invasive ventilation for patients
with motor neuron disease: patient and carer perceptions of obstacles and outcomes. Amyot-
roph Lateral Scler Frontotemporal Degener 2013,14(2):105-110

Lechtzin N, Scott Y, Busse AM, et al. Early use of non-invasive ventilation prolongs survival insub-
Jects with ALS. Amyotroph. Lateral Scler 2007,8(3):185-188.

Perez T, Salachas F. Early nasal ventilation in amyotrophic latéral sclerosis: impact onsurvival and
quality of life (the VNP-SLAstudly). Rev Mal Respir 2003,;20(4):589-598.

Farrero E, Prats E, Povedano M, et al. Survival in amyotrophic lateral sclerosis with home mecha-
nical ventilation. Chest 2005;127(6): 2132-38.

Ping-Hung Kuo and Pi-Chuan Fan. Respiratory Care for Myasthenic Crisis. Chapter from the book
A Look into Myasthenia Gravis

Cohen MS, Younger D. Aspects of the natural history of myasthenia gravis: crisis and death. Ann
NY Acad Sci 1981,377:670-7.

Thomas CE, Mayer, SA, Gungor, Y, et al. (1997). Myasthenic crisis: clinical features, mortality,
complications, and risk factors for prolonged intubation. Neurology Vol.48, No.5, pp. 1253-
1260, ISSN 0028-3878

Juel, VC. (2004). Myasthenia gravis: management of myasthenic crisis and perioperative care.
Seminars in Neurology Vol.24, No.1, pp. 75-81, ISSN 0271-8235

Seneviratne J, Mandrekar J, Wijdicks EF, Rabinstein AA. Noninvasive ventilation in myasthenic
crisis. Arch Neurol 2008; 65:54-58.

Rabinstein A, Wijdicks EF. BIPAP in acute respiratory failure due to myasthenic crisis may prevent
intubation. Neurology. 2002,59(10):1647-9.






