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OZET

Nérolojik hastaliklar, santral sinir sisteminden, sinir-kas
kavsagina kadar uzanan yaygin bir fonksiyon aginda
bozukluklar: icermektedir. Bu grup hastalikta, solunum
fonksiyonlarimin etkilenmesi ve solunum yetersizligi gelismesi
beklenen bir sonuctur. Altta yatan neden cesitliligi,
solunumda da atipik degisikliklerle karsimiza ¢ikmaktadyr.
Semptomlar ve uygulanan testler ile mekanik ventilasyon
gereksinimi saptanabiliv. Non-invazif ventilasyon (NIV),
bu hastalar icin giin gectikge daha ¢ok taraftar bulan bir
uygulamadir. Bu tedavinin norolojik hastaliklarda, surviyi
uzattigr, yasam kalitesini diizelttigi, kognitif fonksiyonlar
artirdig1, pnomoni riskini azalttigi ve hastanede kalis
stiresini kisalttgy belirtilmistir. Non-invazif yontem burun
veya yiiz maskesiyle uygulanabilen pozitif basingl
ventilasyonu ve artik yaygin kullamimi pek kalmayan negatif
basingl ventilasyonu icerir. Maske ile ventilasyon
uygulamasi konforly bir durum degildir ve hasta uyumunu
gerektirir. Ayrica bulber kas tutulumu olan hastalarda
invazif ventilasyon yontemlerinin se¢iminin daha uygun
oldugu belirtilmektedir. NIV ile ilgili en biiyiik sorunlar,
uygulamaya ait standartlarin olusmamast ve ¢ok olgulu
prospektif, randomize ¢alismalarin azhgidwr. Boylece kanita
dayali yaklagim gésterilmesi zor olmaktadir. Ancak ozellikle
evde bakim icin de uygun bir ¢éziim oldugundan yakin
dinemde daha yayginlasacagim soylemek olanaklidir. Bu
baslik altinda, 6nce norolojik hastaliklarda solunum
yetersizligine ait genel bilgiler, tani yéntemleri, NIV
uygulamast ve daha sonra sik goriilen bazi nérolojik
hastaliklarda solunum yetersizliklerinin ne zaman ortaya
ctkabilecegi, klinik siiphe olusturacak semptomlar ve ileri
incelemeler, tedavi seceneklerinden NIV’in
uygulamlabilirligi gbzden gegirilmistir.

SUMMARY

Neurological disorders include a wide range of pathologies
which can origin from neuron to neuro- muscular junction.
One of the expected complications is involvement of
respiratory functions leading to respiratory failure. A variety
of causes can lead to atypical respiratory abnormalities. A
detailed evaluation of the symptoms and laboratory data
can determine the indications for mechanical ventilation.
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NIMYV application is an alternative to invasive methods to
prolong the survival rate and to improve the quality of life
and cognitive functions. Furthermore, NIMV decrease risk
of pneumonia and length of hospital stay. This technique
is based on positive pressure ventilation which is applied
via nasal or face masks and negative pressure ventilation
which is used seldom. Face mask ventilation is not a
comfortable application and needs patient cooperation.
It has been stressed that using invasive mechanical
ventilation is more proper than NIMV for the patients with
muscle dysfunction at bulbar level.

The major limitations to NIMV is lack of application
standards due to lack of large randomise prospective studies
which makes evidence based approaches difficult. However,
the technique is practical for home care patients and may
be used widely in near future. In this article authors review
the general aspects of neurological respiratory failure,
including diagnostic procedures and discuss the indication
Jfor NIMV application.

GIRIS

Trakeostomi yoluyla ventilasyon veya negatif basmch
ventilasyon uygulanan pek cok eski polio sekelli hastada
1980’lerin basindan itibaren maske ile non-invazif
ventilasyon (NIV) uygulamasina Fransa’da Rideau ve
Amerika’da Bach onciiliik etmigtir (1-2). Bir ¢ok ¢alisma
ile, ilerleyici olmayan nérolojik hastaliklarda (Or: Post-
Polio sendromu) NIV’in hastalarn survisini beklenen normal
yasam siiresine kadar uzattigi gosterilmistir (3-5).
“Duchenne” miiskiiler distrofisi (DMD) gibi ilerleyici
hastalig1 olanlarda da ortalama yasam siiresi, 19°dan 25
yaslara ¢ikmistir (6) . Burada sorun survinin, ventilasyon
tedavisinin ilk 5-6 yilinda plato yapmasi ve asiste
ventilasyonun kas hastalifinda ilerlemeye neden olup
olmadigdir.

Norolojik hastaliklarda solunum yetersizligi bir
komplikasyona bagli olabilecegi gibi asil patoloji sonucunda
da gelisebilir. Ayrica ge¢ dénem bulgusu veya ilk belirti
olarak karsimiza ¢ikabilir. Her ne kadar bu hastaliklarin
bircok sebebi ve klinik gidisi olsa da solunum yetersizlikleri
basta gelen morbidite ve mortalite nedenidir (Tablo I) (7).
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Tablo-1 (7) Cesitli Norolojik Hastaliklarda Klinik Seyir ve Solunum

Etkilenmesi

Hastahk ve Etkilenen  Klinik Seyir Solunum Sorunlar1 ve Prognoz

Bilge

Santral Sinir Sistemi

Multipl Skieroz Kaotiilesme Solunum fonksiyonlar1 %63 olguda
bozulmugtur, %5 olgu enfeksiyonlar veya
solunum yetersizligi ile 6liir

Parkinson Hastalig: Yavas Hlerleyici Oksiiritk refleksi zayiflamast ve tist solunum
yollarindan yayilim ile olugan Pnémoni
%20 olguda 6lime neden olur

Spinal Kord C1-3 gibi yiiksek seviyedeki lezyonlar

Travma Kalic1 sikilikla uzun siireli mekanik ventilasyon
gerektir

Motor Niron Enfeksiyon baslangic déneminde solunum

Postpotio Sendromu Cok Yavas llerleyici  kaslarmin tutulmasi ile solunum yetersizligi

olur

Oliim solunum komplikasyonlar: ile
Amiyotrofik Lateral Tletleyici paraleldir
Skleroz

Motor Sinir

Guillian-Barre Sendromu ok Yavas flerleyici %28 olguda solunum yetersizligi goriliir
%96-100 olguda frenik sinir iletimi
uzamustir, %30 olguda zorlu vital kapasite
%80’in altindadir

Charcot-Marie-Tooth
Hastalig1

Cok Yavas Ilerleyici

Neromiiskiiler Bileske

Miyastenia Gravis Geri Doniigtimlii Aspirasyon pnémonisi %6 mortalite orant

olan krizlerle beraberdir

Botulizm Yavas Geri Doniigiimlii  Solunum yetersizligi ile mortalite %8,
solunum yetersizligi yagayanlarda 1 yildan
uzun siirebilir

Kas

Duchenne Miiskiiler Tlerleyici En fazla 6liim nedeni solunum

Distrofisi yetersizligidir

Polimiyozit/ Degisken Solunum fonksiyon testleri gogunlukla

Dermatomiyozit normal, diafragma disfonksiyonu bildirilmig
Steroid kullanan astiml hastalarn ve yogun
Yavag Geri Doniistimlii bakimda uzun stire mekanik ventilasyon

uygulanan paralize hastalarin %30’ unda

Postparalizi Miyopatisi

Norolojik hastaliklarda, en sik solunum yolu enfeksiyonlari,
kalp yetersizligi, sedatif ilaclar veya metabolik bozukluklar
sonucu olusan akut solunum yetersizligi kétii prognoza
neden olur.

Klinik pratikte genellikle, ndrolojik hastaliklara bagh akut
solunum yetersizliginin tedavisinde, endotrakeal entiibasyon
ve pozitif basingh ventilasyon ile uygulanan klasik yaklagim
secilmektedir. Bu ydntemin, trakeal yaralanmaya neden
olmasi, sedasyon gerektirmesi, pnémoni, sinuzit gibi
enfeksiyonlarin riskini artirmast, hastanin yeme ve konugma
fonksiyonlarini yok etmesi gibi riskleri vardir. Ayrica,
ndromiiskiiler hastaliklarda, invazif mekanik ventilasyon,
daha uzun siire uygulama gerektirir ve yati siiresini uzatir.

PATOFIZYOLOJI:

Solunumun nérolojik kontrolii:

. Medulla oblongata

. Pons

. Periferik kemoreseptorler

. Santral kemoreseptorler

. Spinal kord

. Ust hava yolu refleksleri

. Vagus (X kafa cifti) siniri

. Glossofarengeal (IX kafa ¢ifti) sinir
. Serebral korteks ile saglanir.
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Medulla oblongata, beyin sapinda pons-ortabeyin ve
serebellum ile spinal kord arasinda yer almaktadir. Solunum
kontrol merkezidir ve solunumun normal ritmik diizenini
saglar. Serebral korteks, pons, iist hava yolu refleksleri,
vagus, periferik ve santral kemoreseptorlerden uyarilar alir.
Dorsal solunum grubu, solunumun derinligi ve hizini
ayarlarken, ventral grubu normalde inaktiftir. Ancak stres
ve eksersizde ekspiratuar motor néronlara uyar1 génderir.
Pons; pndomotaksik ve apndstik merkezleri igerir.
Pnoémotaksik merkez solunum ritmini artirir ve inspirasyon
stiresini kisaltir. Maksimum stimulasyonu ile inspirasyon
stiresi 0.5 sn ye diigebilir ve frekans 40/dk dan fazla olabilir.
Harabiyetinde ise apndstik solunum (uzun siiren derin
inspirasyon) izlenir. Apndstik merkez vagus sinir hasari
oldugunda akiif hale gelir. Apnéstik solunuma neden olur.
Pnoémotaksik ve apnostik merkezlerin hasarmnda hizli,
irregtiler, gasping solunum diizeni geligir.

Spinal kord, solunum kaslarimi stimiile eder. Hickirik,
Oksiiriik gibi solunum refleksleri spinal kord araciligi ile
olur.

Beyin sap1 ve beyin hemisferlerinin lezyonlarinda solunum
paterni degisebilir. Multipl Skleroz (MS) ve Parkinson gibi
ndrolojik hastaliklarda santral solunum kontrol anomalileri,
solunum disfonksiyonunun patogenezinde rol almaktadir (7).
MS’li hastalarda yapilan arastirmalarda solunum
komplikasyonlarinin anormal solunum kontroliine bagh
oldugu belirtilmistir (8). MS’li hastalarda, lezyonun
beyindeki lokalizasyonuna bagli olarak, istemli veya
otonomik solunum bozuklugu, diafragmada paralizi,
paroksismal hiperventilasyon, apneik solunum ve nérojenik
O0dem gelisebilir.

Parkinson hastalarinda, solunum kontrol anomalileri,
idiyopatik parkinsonizmden gok otonomik disfonksiyonla
beraber olan parkinsonizmde goriilir. Bunun nedeni beyinde
tutulan duyarli alanlarin santral solunum merkezine yakin
olusundandir (9). Parkinson hastaliginda; diizensiz solunum,
santral apneler, Cheyne-Stokes solunumu, apneik solunum
ve santral hipoventilasyon sendromu (Ondine Laneti)
izlenebilir.

Norolojik hastaliklarda, medulla veya bulbustan orijin alan
VII, IX, X, XII. Kafa Ciftleri tarafindan inerve edilen
bulber kaslar, V.Kafa Ciftinin motor niikleusu tarafindan
kontrol edilen ¢igneme kaslar1 ve 1. Servikal kok tarafindan
inerve edilen larinks kaslan etkilenebilir. Direk ekspirasyon
islevleri olmasa da bu kaslar konusma, cigneme, hava
yolunun korunmasinda 6nemli rol oynarlar. Fonksiyonlar1
bozulunca, dizartri, disfoni, disfaji, efektif olmayan Sksiiriik,
atelektazi ve aspirasyon pnémonisi gibi olumsuzluklarla
karsilagilabilir.

Bulber ve ekspiratuar kas fonksiyonlar periferik hastaliklar

disinda MS, Parkinson, Amiyotrofik Lateral Skleroz (ALS)
ve Gulillian Barre Sendromu (GBS) gibi santral patolojilerde
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de bozulur. Omegin, Parkinson hastaliginda iist hava yolu
kaslarinin etkilenmesi ile, hava akimi simirlanir, 6ksiiriigiin
motor ve duyusal kompanentleri zayiflar. Boylece aspirasyon
riski artar ve hastaligin mortalitesi direkt olarak etkilenir.

Uyku Bozukluklar: Norolojik hastaliklarda, ézellikle bulber
kaslar ve diafragma etkilenmesi olanlarda, uyku sirasinda
solunum bozulmasi belirgindir. Giindiiz semptomlan olmasa
bile, uykunun REM déneminde bu etkiler ortaya cikabilir.
Uyku testi, solunum kas etkilenmesini erken dénemde
saptar ve ventilasyon destegi konusunda uyarici olur (10).
Ormegin ALS’li hastalarin solunum fonksiyon testilerinde
zorlu vital kapasiteleri 6ngoriilenin %50’sinden fazla
olmasina karsin, uyku testi sirasinda desatiirasyon
saptanmaktadir (11). Bu durumu agiklamak icin birtakim
teoriler One stiriilmiistiir. Bozulmug diafragma fonksiyonu
olan hastalarda, uykunun REM dénemi sirasinda diafragma
tizerine olan solunum yiikiiniin degismesi, bulber etkilenmesi
olan hastalarda hipopne (ylizeyel solunum), uyku sirasinda,
uyanikken olan solunum kontroliiniin kalkmasinin
hiperkapnik santral apneye neden olmas: etken olarak
diistiniilmiistiir.

Parkinson ve MS gibi santral sinir sistemi tutulumuyla
giden hastalarda uyku bozukluklar: santral mekanizmalarla
aciklanabilir. Otonomik bozuklugu olan Parkinsonda
larengeal obstriiksiyon ile, MS’te meduller tegmentumun
etkilenmesi ile obstriiktif apne olusabilir.

Solunum Kas Zayifhigy:

Solunum semptomlart nérolojik hastaliklarda ¢ogunlukla
geg donemlerde goriiliir. Araya giren ates veya bir enfeksiyon
tarafindan baglatilirlar. Hastanin solunum ihtiyaci artar,
solunum kaslar giicsiizlegir ve MS’da oldugu gibi hastalig
kotilestirirler.

Baglangicta beyin, solunum kas zayiflifina adapte olur.
Normal arter kam CO; ve O basinglarimi siirdiirebilmek
icin santral solunum uyarisini artirir. Hastada solunum
sayisi artar. Hastalik ilerledik¢e santral adaptasyon cevabi,
dispne ve yorgunlugu 6nlemek igin, hipoventilasyona izin
verir. Diisiik vital kapasite ve azalmig hava yolu temizligi
ve azalmig i¢ cekme (sigh), atelektazi ve hipokseminin
gelismesine yol acar. Bu olay solunum isteminin artmasina
neden olur. Sonug olarak kas yorgunlugu, tagipne, alveolar
hipoventilasyon ve asidemiye yol acar.

Ekspirasyon ve Bulber Kas Gii¢siizliigii:

Ekspirasyon, kaslarin gii¢ harcamasini gerektirmeyen pasif
bir olay olsa da, ekspirasyon kaslar1 6zellikle 6kstiriik
sirasinda aktif olarak solunum sekresyonlarinin
temizlenmesini saglar. Bazi norolojik bozukluklarda
ekspirasyon kaslari, inspirasyon kaslarina gore daha ciddi
olarak etkilenir ve zayiflar.
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KLIiNiK GELISIM:

Norolojik hastaliklarda solunum yetersizliginin erken
bulgulari; yeni geligen uyku bozuklugu, horlamanin
kaybolmasi, sabah bagagrilar ve dinlenmeden uyanmak ve
yatar pozisyonda olugan nefes darlifinin (ortopne)
gelismesidir. Dispne, solunum hastaliklarinda yaygin ve
Snemli bir bulgudur, ancak ndrolojik hastaliklarda mobilite
siirlanmg olabilecegi i¢in bu bulgu atlanabilir. Nérolojik
hastaliklardaki solunum yetersizligi bulgularini
saptayabilmek i¢in klinik giiphe ve Gzel testlere gereksinim
vardur.

Gogiis duvarmin perkiisyonunda, inspiryum sirasinda zayiflamis
diafragma hareketleri saptanabilir. Ortopne, norolojik
hastaliklarda en sik rastlanilan bulgudur, ancak alt servikal
(C4-6) medulla spinalis lezyonu olan tetraplejik hastalarda
nefes darliga ve hipoksemi, tam tersine dik durumdayken
(platipne ve ortodeoksi) ortaya ¢ikar. Bu durum yergekimine
bagh olarak diafragmanin diizlesmesinin olusturdugu mekanik
olumsuzluk yiizinden meydana gelir (12).

Bulber kas etkilenmesinin bulgulari ise; geveleyerek konusma,
stvilarl yutmada zorluk, erken dénemde Sksiiriikle belirlenen
aspirasyon ve bogulma hissidir. Inspirasyon kaslarinda zayiflik
ilerleyince; solunum sayisinin artmasi, abdominal ve gogiis
kafesinin degigimli solunumu ve paradoksal solunum
(ekspirasyonda igeriye dogru olan karin hareketi) izlenir (13).

Solunum yakinmalar genellikle norolojik hastaligin tanisi
konulduktan sonra gériilse de, bazen ilk belirti olarak
karsimmiza gikabilir, Birka¢ pnémoni atagindan sonra solunum
yetersizligi gelisen hastada norolojik bir bozukluk
aranmalidir. Ayrica, fizik muayene, EKG ve akciger grafisi
bulgulari normal olan kardiyo- pulmoner bozuklugu olmayan
hastada hizla ilerleyen solunum yetersizligi ve mekanik
ventilasyon destegi artig1, ventilatérden ayirmada giicliik,
altta yatan bir ndrolojik hastalik konusunda uyarici olmalidir.

NOROLOJIK HASTALIKLARDA
SOLUNUM YETERSIZLiGIiNiN TANISI:

Semptom ve bulgular tek basina solunum sorunlarinin tanist
icin yeterli degildir. Hastalarm %81°inde solunum yakinmasi
olmamasina karsin, fizyolojik testlerde solunum kas
yetersizligi kanitlari bulunmustur (14). Solunum kas
yetersizliginin derecesini tek basina gdsteren bir fizyolojik
test yoktur. Testler ideal olarak, non-invazif, basit, kolay
uygulanabilir, tagmabilir ve gecerli referans degerlerine
sahip olmalidir.

Solunum Fonksiyon Testleri (SFT) :

Zorlu vital kapasite/vital kapasite (ZVK/VK) , maksimum
inspirasyon (MIB) ve ekspirasyon (MEB) basinglar1 6l¢iimii
yaygin olarak kullanilmalarina kargm, 6zgiillitk ve duyarhliklan
diisiik testlerdir (14). ileri derecede bulber tutulumu olan
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hastalarda, yanak ve dudak kas gii¢siizliigiine bagl olarak
agiz etrafindan kacak olmasi, palatal ve farengeal kas
glicsiizliigii bu testleri uygulanamaz hale getirir (14-16).

Norolojik hastaliklarda SFT’lerinde genellikle;

-Maksimum inspirasyon ve ekspirasyon basinglarinda
azalma vardir

-Total akciger kapasitesi hastaliin ileri evrelerine kadar
korunur

-Restriktif degisiklikler izlenir

-Artmug rezidiial voliim

-Azalmis vital kapasite saptanir

-Fonksiyonel rezidiiel kapasite genellikle korunur (17).

Zorlu vital kapasite norolojik hastaliklarda akciger
fonksiyonlarini izlemede en 6nemli parametrelerden biridir.

Oturur ve supin pozisyonda yapilan SFT’leri diafragma
disfonksiyon gelisimini saptamada yararlidir. Normalde
zorlu vital kapasite supin pozisyonda, oturur pozisyona
gbre %5-10 daha azdir (18). Obesite veya tek tarafli
diafragma paralizisi olan hastalarda bu fark %10-20
arasindadir. Bilateral diafragma paralizisinde fark %40’
iistiine ¢ikar (19).

Maksimum burun gekmede 6zefageal, transdiafragmatik, nazal
basing 6l¢limtl, servikal manyetik frenik sinir situmiilasyonu
gibi, rutin olarak kullanilamayan daha pek ¢ok test hiperkapni
tespiti icin caligmalarda uygulanmustir (15).

Kan Ol¢iimleri:

Hiperkapni i¢in AKG’na alternatif olarak venéz kanda
serum klorid ve bikarbonat &l¢limii basit, yaygin ve efektif
bir test olarak ileri siirlilmiigtiir (20). Klorid seviyesinin
diismesi (88-97 mmol/L), bikarbonat diizeyinin yiikselmesi
(31-37 mmol/L) kronik hipoventilasyon i¢in tam koydurucu
kabul edilmektedir (20).

Diger Testler:

Polisomnografi ve gece uygulanan pulse oksimetre takibi
de solunum kas giigsiizliigiine bagh gece hipoventilasyonunu
erken saptamada degerli bulunmaktadir (11-12) .

Hangi test uygulanirsa uygulansin bazal degerler ve seri
Olctimlerle bundaki degismeler izlenmelidir. Solunum
fonksiyonlarinin monitorizasyon siklig1, taniya, hastaliin
ne hizla ilerledigine ve siddetine bagldir. Ornegin uzun
siiredir NIV uygulanan ALS’li veya Miyastenia Gravisli
bir hastada iki ayda bir spirometri uygulamas, inspirasyon-
ekspirasyon basinglarinin Sl¢iimii ve arter kan gaz
degerlendirilmesi onerilebilir. Charcot-Marie-Tooth gibi
daha yavas ilerleyen norolojik hastaliklarda 6lgtim siklig
azaltilabilir (7).

Dekompanse Myastenia Gravis ve Guillian-Barre sendromu
gibi, hizli ilerleyen ve geri doniigiimlii olan nérolojik
hastaliklarda erken donemde solunum kas zayifligi ve
solunum yetersizli§inin saptanmasi amactyla vital kapasite
ve maksimum statik inspirasyon basinglari sik bir sekilde
monitorize edilmelidir. Bu hastalarin, yogun bakim
iinitesinde elektif entiibasyon ile hava yollarinin korunmasi
ve vital kapasite 10-15 mL/kg dan az oldugunda inspirasyonu
desteklemek icin ventilasyona baglanmasi dnerilmektedir
(22-23). Maksimum inspirasyon basing (MIP) élciimii de
bu konuda oldukga yardimcidir. Eger MIP 30 cmH,0’dan
daha fazlaysa siklikla spontan solunum yeterli olacaktir.
MIP 20cmH,0’dan az olursa bu siklikla yeterli PaCO;
diizeyinin saglanamayacagim gosterir (22).

Hastaneye yatirilan miyastenia gravisli hastada 2 saatte bir
solunum fonksiyonlar1 degerlendiriimelidir (24). Benzer
sekilde Guillian-Barre sendromu olan hastada vital kapasite
ve MIP her 4-6 saatte bir dlgiilmelidir (23). Daha sik
6l¢limlerden yorgunluk yaratacagi i¢in kagmilmalidir.

NOROLOJIK HASTALIKLARDA
SOLUNUM YETERSIZLiGi YONETIMI:

Norolojik hastaliklarda, yeterli solunum i¢in inspiratuar ve
ekspiratuar kas fonksiyonlarinin desteklenmesi gereklidir.
Bu amagla, solunum kas egzersizleri ve secilmis hastalarda
teofilin yaninda mekanik ventilasyon tedavisi uygun
yaklagimlardir,

Mekanik ventilasyonun i¢in yardimct olacak pek gok
ventilatdr tiirii vardir. Klasik yaklagimda hava yolu giivenligi
i¢in daha ¢ok trakeostomi yolu ile invazif mekanik
ventilasyon secilmektedir. Ozellikle ileri diizeyde solunum
yetersizligi olan (solunum kas fonksiyonu olmayan)
hastalarda ve daha ¢ok yogun bakim initelerinde bu
uygulama ile tam ve kontrollii solunum saglanmaktadir
(25). Invaziv ventilasyon, NIV’ un yetersiz kaldigr,
kontrendike oldugu veya tolere edemeyen hastalarda
onerilmektedir (26). Tani, prognoz, hastanin kosullar1 ve
bakim olanaklar1 degerlendirilerek, trakeostomi ile daha
uzun siireli mekanik ventilasyon giindeme gelebilir.

NIV negatif ve pozitif basingli olmak iizere iki grupta
incelenebilir. Negatif basmgcli ventilatorler, gégiis veya
abdomen duvarina inspiryum sirasinda mekanik olarak
yardimci olur ve pozitif basmghilara gore daha fizyolojik
olarak kabul edilirler. Genellikle viicudu saran tank, ceket
veya gbglis zirh1 seklinde uygulanan cesitleri vardir. Esas
olarak gece hipoventilasyonu igin kullanilirlar. Hantalliklari,
efektivitelerinin az olmasi, uyku sirasinda iist hava yolu
obstriiksiyonunu artirmalan 6nemli olumsuzluklaridir (27).
NiV’da pozitif basmgh ventilatdrler, negatif basinglilara
gbre daha istiin 6zelliklere sahiptirler. Hipoventilasyon
igin, sadece gece degil, tim giin kullanilabilir. Hastanin
spontan solunum eforuyla tetiklenen, degisik inspiryum ve
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eksﬁiryum basinglarmi (Or. Bi level pozitif airway pressure:
BIPAP) nazal maske ve/veya (doniigimlil olarak) yiiz
maskesi araciligiyla uygulayan aletlerdir. Yeni modern
sekillerinde, spontan solunum olmadigmnda devreye giren
zorunlu solunum uygulanabilen tiirleride gelistirilmistir.
Devamli pozitif hava yolu basinci (CPAP) aletleri ayarlanmug
basinel inspiryum ve ekspiryumda uygular. Ust hava yolu
obstriiksiyonunun oldugu, hipoventilasyon olmayan
olgularda kullamlmas: onerilmektedir (28). Ornegin bulber
kas giigsiizliigiine bagl {ist hava yolu daralmas: pozitif
basmgla agik tutularak engellenebilir.

Diger NIV teknikleri olarak bilinen, sallanan yataklar
ve“pndmobelt” (batina aralikli basing uygulayan ventilator)
kullanima yaygin olarak girmemistir (7). NIV’i tim
hastalarin tolere etmesi olanakli degildir. Maske ile pozitif
basing uygulanmasi konforlu bir durum degildir. Ayrica
maske yiizde bas1 yaralarima neden olabilir. Sekresyonlar
birikebilir ve iist hava yolunu tehlikeye sokabilir. Bu faktorler
hastanin tolerans: ile orantili olarak sorun olusturabilir.
NIV deneyimli bir ekip tarafindan uygulanmalidir. Yiizde
basi yaralarl, yiiz ve nazal maskelerin doniistimlii kullanimi,
jellerle pansuman veya aralikli NIV uygulamas: ile
azaltilabilir. Tiikriik salgis1 antikolinerjikler ile 6nlenebilir
(27). Literatiirde, NIV in, bulber giigsiizlitkten ¢ok ekstremite
giigsiizliigii olan hastalar tarafindan daha iyi tolere edildigi
belirtilmistir (27). Trakeostomi ile invazif ventilasyon iyi
bir medikal bakimla hastanin yagamuni aylar hatta yillar
boyunca uzatabilmektedir (29). Trakeostomi ile
ventilasyonda hastalar aspirasyon pndémonisinden
korunabilmektedir. Ancak, ventilatérden ayirmada gii¢liik
ve tam giin bakimin uzun siireler gerekmesi, yemek
yiyememek, konusamamak, hareketsizlik, bronkospazm,
trakeomalasi, kanama, fistiil gelisgimi sorun olmaktadir.
Bazi calismalarda NIV’in nérolojik hastaliklarda, surviyi
uzattig1 (30-31), yasam kalitesinin diizelttigi (32-34), kognitif
fonksiyonlari artirdig1 (35), pnomoni riskini ve hastaneye
yatis1 azalttig1 (36) belirtilmistir. Duchenne muskiiler
distrofili hastalarda yapilan bir randomize ¢alismada ise
NIV’in surviye olumsuz etkisi oldugu bunun da, ventilatore
duyulan giivenle bazi seylerin gézden kagmasi nedeniyle
olabilecegi belirtilmisgtir.

Bazi yazarlar, ALS’li hastalarda, %30 oraninda orta veya agir
bulber semptomlar gorillmesi ve {ist hava yolu giivenligi
saglanamadig1 i¢in (37) geleneksel pozitif basingl ventilasyonu
onermektedir. Tablo II nérolojik hastaliklarda NIV igin
endikasyon ve konirendikasyonlar gdstermektedir (7).

Tablo II (7) Nérolojik Hastaliklarda Noninvazif Pozitif Basin¢h
Ventilasyon Uygulama Endikasyon ve Kontrendikasyonlar:

Endikasyonlar: (Asagidakilerden herhangi biri)
Zorlu Vital Kapasite <%50
Nokturnal desatiirasyon %88 (uyku sirasinda ardigik 5 dk veya daha fazla)
Maksimum Inspirasyon Basier <60 emH20
PaCO2 245 mmHg (Aligiinus FiO2’de Uyanik Hasta igin)
Kontrendikasyonlar: (Asagidakilerden herhangi biri)
Ust Hava Yolu obstriiksiyonu
Sekresyonlari temizlemedeki yetersizlikle beraber, asiste pik oksiiriik
alkiminin<2.7L/sn
Uygun maske boyutunun bulunamamas:
Hastanin reddetmesi
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Noérolojik Hastaliklarda NIV’in Etki
Mekanizmasi:

1k goriisler gece uygulanan tedavinin arter kan gaz
basinglarinda yaptig1 diizelmenin giin boyu stirdiigii
yoniindeydi (38). Yillar i¢inde bunun olas1 mekanizmalari
a¢iklanmaya cahisildr. Hill ve ark. (39) NIV’in; 1-Solunum
mekaniklerini diizeltmesi, 2-Istirahatte zayiflayan solunum
kaslarinmn, giic ve dayamklilign artirmasi, 3-CO2’e solunum
duyarlihigmni artirmast ile ise yaradigim belirtmigtir. Ayrica
uyku donemlerindeki diizelmenin, kemosensitiviteyi ve
uyku kalitesini artirdigr da sdylenebilir.

Norolojik Hastaliklarda NIV’e baglama zamam

NIV’in nérolojik hastaliklarda olumlu etkisi oldugu
gosterildikten sonra bu tedaviye ne zaman baglanmasi
gerektigi soru olmugtur. Olanaklar uygunsa, gogiis duvari
ve akeiger bilyiime karakteristiklerinin degistigi durumlarda,
araya giren solunum yolu enfeksiyonlarinda, perioperatif
dénemde, gebelikte, solunum kaslarinin istirahatinde,
semptom veren veya vermeyen nokturnal
hipoventilasyonlarin kontrolunda, hiperkapnik solunum
yetersizliginde, son dénem hastasinda palyatif tedavi igin
NIV baglanabilir (38).

Bazi solunum kaslar giigsiiz olsalar bile REM ve 3-4 NREM
uyku dénemlerinde aktivitelerini siirdiiriirler. Béylece
uykunun tiim dénemleri yerine boliimsel solunum destegi
yeterli olacaktir (38).

Motor Noéron Hastaliklarinda (MNH) NIV solunum
yetersizligi semptomlarmin olmas ve seri dlgtimlerde esik
deger olarak alinan sonuglara (FVK veya VK dngoriilenden
%50 daha az, MIB 230 cm H20 veya MEB< 30 ¢cm H20,
PaC0O2>45 mmHg, serum bikarbonat>28 mmol/L) gdre
baslanabilir (32,34,40,41). Caligmalar dlgiimleri bu
degerlerde olan hastalarda ileri derecede solunum kas
gligsiizliigii oldugunu ve ortalama survinin 6 ay oldugunu
gostermistir (32). NIV kullanim ile siklikla, dispne, ortopne,
uyku bozuklugu, gindiz uyuklama, bitkinlik gibi
semptomlart diizelmektedir.

Ekspirasyon Fonksiyonunun Desteklenmesi:

Retrospekiif calismalarda, solunum komplikasyonu olan ndrolojik
hastaliklarda, ekspiryum yardim ile sekresyonlarin temizlenmesi
ve inspiryumun desteklenmesinin hastanede yatis siiresini
kisalttiZ1 ve sagkalimi arttirdign belirtilmistir (42-43). '

Ekspirasyon yardimlari; aspirasyon aletlerini, yardiml
dksiiriik tekniklerini (manuel veya insuflator-ekssuflator
aleti ile mekanik olarak), yiiksek frekansli ossilasyonu,
maksimum insuflasyon kapasitesini diizelten egzersiz
calismalarin igerir. Mekanik insuflasyon ve ckssuflasyon
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Ekspirasyon kaslarnmn ¢aligtiriimasi da kullanilmaktadir. Ormegin
pektoral kasin klavikiiler boliimil ekspirasyon ve dksiiriige
yardimcidir. Bu kasin ¢aligtirilmasi ekspirasyon kas
dayamkliligm artirir ve tetraplejik hastalarda rezidiiel voliimdeki
azalmay1 Gnler (46). MS’li hastalarda da diren¢ uygulayan
aletlerle yapilan ekspirasyon kas ¢aligmalarinin, kas direncini
ve Oksiirigli 3 ay sonunda arttirdigy belirtilmistir (47-48).

Medikal Tedavi:

Cesitli ¢aligmalarda karisik sonuglar verilse de, teofilin
diafragmanin kontraktilitesini olumlu olarak etkiledigi
belirtilmektedir (49). ALS’li hastalarda teofilinin vital kapasite
ve negatif inspirasyon basincim artirdid1 belirtilmistir (7).
Servikal medulla spinalis yaralanmali deneysel hayvan
modellerinde, teofilinin, frenik sinir ve diafragma
aktivasyonuna olumlu etkileri oldugu ve bunun yaralanmanm
akut fazinda daha belirgin oldugu gosterilmistir. Teoftlinin
tedavi edici penceresinin dar olmasi ve toksisite riski nedeniyle
dikkatli kullanimi 6nerilmektedir (49).

Oksijen Kullaniminin Sinirlandirilmasi:

Ventilasyon destegi alan ve hipoventilasyonun ekarte edildigi
hastalarda, hiperkapninin daha da kétiilesmesini dnlemek

“amactyla O3 destegine sinirlama getirilmelidir. Nérolojik
hastaliklarda diigiik oksijen verilmesinden sonra PaCO; de
diistisler kaydedilmistir (50). Pnomoni gelismesi ve
hastaneye yatigin, Oy tedavisi alan grupta, almayanlara gore
daha fazla oldugu belirtilmistir. (38)

Baz1 Ozel NOI‘OlO_]lk Hastahklarda Solunum
Yetersizligi ve NIV Kullanim:

Norolojik hastaliklarda solunum yetersizligi ve mekanik
ventilasyon gereksinimi, en fazla poliomiyelit, amiyotrofik
lateral skleroz, “Gullian Barre” sendromu ve yiiksek spinal
travmalarda giindeme gelmekte ve en fazla arastirma da bu
hastaliklarda gériilmektedir.

Nérolojik hastaliklarda, solunum fonksiyonu; Santral Sinir
Sistemi (Beyin-Spinal Kord), motor néron, motor sinirler,
noéromuskiiler bileske ve kas diizeyindeki patolojik
degisikliklerle olumsuz olarak etkilenebilir. Sonucta solunum
yetersizligi nérolojik hastaliklarda; solunumun santral
diizenlenmesi, solunum mekaniklerinin bozulmasi ve
parankim hastaliklar olarak karsumza gikabilmektedir.

Inme: Inmeye bagh akut hemiplejide dzellikle enfeksiyonlar
gibi solunum sorunlar Sliimlere neden olmaktadir. Ayrica
akut inmede %9 oraninda pulmoner emboli de rapor
edilmistir (51). Aspirasyona bagli enfeksiyon
hipoventilasyon riskini de artirir. Inme sonrasi istemli
solunum sirasinda (istemsiz sirasinda degil) hemiplejik
taraftaki diafragmanin hareketleri azalir. Parasternal ve
dzellikle oksiiriikte yardimei olan karm kaslarmmn etkilenmesi

de s6z konusudur. Ayrica solunum kontrol merkezlerinde
olan kii¢iik iskemik lezyonlarinda ventilasyonu etkiledigi
bilinmektedir (52).

Beyin sap1 ve yiiksek servikal kord yaralanmas:: Beyin
sap1 veya yliksek servikal kord yaralanmasi olan hastalarda,
solunum kaslarinin istemli ve istemsiz kontrolu
bozulmaktadir. Bu hastalarda genellikle trakeostomi yoluyla
invazif ventilasyon destegi gerekmektedir. Trakeostomiden
ayrica aspirasyon da uygulayabilmek bir avantaj
olusturmaktadir. Se¢ilmis hastalarda bilateral elektrik
pacingle diafragma uyarilmas: bir diger ventilasyon destegi
segenegidir. Deneyimli kisilerce uygulanandiginda, bu
yontemle %50 hastada basar1 (mekanik ventilasyondan
kurtulma) elde edildigi bildirilmektedir (53). Diafragmatik
pace uygulamasi, kortikodiafragmatik yolun kesintiye
ugradig ancak frenik sinirin fonksiyon gérdiigii hastalarda
secilmelidir.

Parkinson: Parkinson hastalifi gelismis tilkelerde en sik
karsilagilan hareket bozuklugudur (54-55). Levodopa ile
tedavi olanakl1 olsa da bu hastalarda en yaygin 6liim nedeni
solunumla ilgilidir. Bu hastalarda, karakteristik olarak,
maksimum inspirasyon ve ekspirasyon akimlarinda azalma
yaninda, maksimum statik inspirasyon ve ckspirasyon
basinglarinda da azalma vardir (56). Hipokinetik olan bu
hastalar tepe ekspirasyon akimlarina gabuk ulasamazlar ve
etkili 6ksiiriik gergeklestiremezler. Tedavide apomorfin
etkilidir (57). Erken dénem ve normal solunum kas giicii
olan parkinson hastalarinda, yas eslemeli kontrollere gére,
solunum kaslarimn tekrarlayici patlamalara daha az uygun
oldugu belirtilmistir(58). Sorun, distonisi olan hastalarda
goriilen dispneye karsi solunum kas aktivasyon
kordinasyonunun bozulmasidir, Parkinson hastalarinda iist
hava yolu fonksiyon bozuklugu ve uyku anormallikleri de
gorlilmektedir. Parkinson hastalarinda obstriiktif apne
oldukca yaygindir ve uyku bozukluklarma neden olur (59).

Uyku Bozukluklari: Uyku dizeninin bozulmasi, uyku
dénemlerinde birbirini takip eden frekanslarda degismeler
veya otonomik fonksiyon bozukluklari ile karakterizedir
ve giin i¢i fonksiyonlar da etkilenir (60-61). En yaygm
goriilen uyku bozuklugu nedeni, obstruktif uyku-apne
sendromudur. Bu hastalik, giindiiz asir1 uyuklama,
konsantrasyon giicliigii, yorgunluk ve impotans ile
karakterizedir. Polisomnografi ile tan1 konulur. Tedavide
en 6nemli uygulama nazal CPAP kullanimidir (62).
Pulsoksimetre takibi ile gece boyu ¢ok degiskenlikler
goriilmesi (SpO2 %90 bazal degerinden, %4’ten fazla
diisiigiin saatte 15 kezden ¢ok izlenmesi) ve tipik semptomlar
ile CPAP baglanmasi 6nerilmektedir (63). Apne, obstriiktif
olmayan nedenlerle de uyku diizenini bozar. Néromiiskiiler
hastaliklarda diafragma aktivitesinin korunmasina ragmen,
iskelet kas aktivitesinin azalmasina bagl olarak dzellikle
REM uykusu etkilenmistir. Diafragma yetersizligi eklenmis
hastalarda da, nokturnal desatiirasyon, daha ¢cok REM uyku
doneminde izlenir.
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Mov‘tor Noron Bozukluklar (27):

Nérolojik hastaliklardan motor ndron bozukluklar iist
(kortikal, kortiko-spinal traktus) ve alt (beyin sap, spinal
kordun 6n boynuzu) motor noronlarin ilerleyici
dejenerasyonu ile karakterizedir. Ust motor néron
bozukluklarinda, spastisite, hiperrefleksi ve giigsiizliik
goriiliirken, alt motor noron tutulumlarmda, fasikiilasyon,
kas atrofisi, hiporefleksi, hipotoni ve gii¢siizlik
goriilmektedir. Beyin sapi tutulumu oldugunda disartri ve
disfaji gelisir. Okulomotor, duyu ve sfinkter defisitleri
oldukca azdir. Giigsiizliik ilerleyicidir ve istemli kaslar
etkiler. Hastalik ilerledikge giinlitk aktivite ve hareketlilik
icin destek ihtiyaci da artar. Servikal motor néronlarin ve
frenik sinirin dejenerasyonu, diafragma, gogiis ve abdomen
kaslarmin giicsiizliigiine neden olur. Bunun sonucunda da
vital kapasite ve akciger kompliansi azalir, atelektaziler
olusur. Gelisen hiperkapni, santral solunum inhibisyonunu
artirarak kisir bir déngii olugturur. Diafragmatik yetersizlik
yatar pozisyonda daha da artar ve uyku hipoventilasyonuna
yol agar. Daha sonra, solunum kas yetersizligi, giindiiz
hiperkapnisine de neden olur. Solunum kas gii¢siizliigi ile,
yeterli intratorasik basmg olugturulamadigy igin efektif
oksiiriik saglanamaz. ilerleyici bulber kas giigsiizliigi
nedeniyle olan disfajiye, 6ksiiriik refleksinin koruyucu
etkisinin kaybi eklenince olugan mukoz plaklar, yiyecek
ve igeceklerin aspirasyonu ile solunum sorunlari artar. Pek
¢ok hasta solunuma bagli sorunlar nedeniyle kaybedilir
(64-65). Motor niron hastaliklarinda, hastalarin yaklasik
%50’si tanidan sonra 3-5 yil i¢inde 6liir (66). Ancak %10
kadar1 10 yildan fazla yasayabilir (67-68). Ktii prognoz kriterleri,
60 yagm iistiinde ani baglangig, bulber tutulumun 6n planda
olmast (65) ve hizl gelisen solunum yetersizligidir (15).

Noromiiskiiler hastaliklarda tedavide multidsipliner yaklagim
6nemlidir. Kesin tam1 i¢in noroloji uzmani, mekanik
ventilasyon tedavisi i¢in yogun bakim doktoru, tedavileri
uygulayacak 6zellesmis hemsirelik ve fizyoterapist
koordinasyonu gereklidir. Ayrica beslenmenin diizenlenmesi,
konusma ve yutma egitimi 6zellik gostermektedir. Uzun
stireli bir bakim gerektirdigi icin tedavi planmin evde
uygulanabilir hale getirilmesi diisiiniilmelidir.

Eger bulber fonksiyonlar etkilenmisse, trakeostomi ve
mekanik ventilasyon kullanilmas: énerilirken, diger
durumlarda NIV denenebilir (30,41). Yiiz maskesi veya
nazal maske yoluyla pozitif basmgh ventilasyon ilk segenek
olurken, negatif basmngli ventilasyon da alternatif olarak
diigiiniilebilir (69).

NIV endikasyonu igin randomize ¢ok olgulu ve merkezli
calismalar olmamas: en biiyiik sorundur (69). Genellikle
nokturnal hipoventilasyon, gece veya giindiiz de yiikselen
PaCO2 varhigmda NIV baslanmas: diisiiniilebilir. Profilaktik
NIV kullamiminin olumlu oldugunu gosteren kamtlar
bulunmamaktadir (69).
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Noromuskiiler hastalhiklar:

Noromuskiiler hastaliklarda, NIV’in sagkalimla ilgili
katkilarma ait giiclii kanutlar bulunmasa da, yagam kalitesinin
artirmasi, fizik aktivite ve hemodinamik parametreleri
diizeltmesi, arter kan gazlarin1 normalize etmesi, vital
kapasite ve maksimum inspirasyon basinglar1 gibi bazi
fizyolojik parametrelerde az da olsa diizelme saglamasi
cesitli galigmalar ile gosterilmistir (69).

Noromuskiiler hastaliklar, ok yaygin olmasalar da kronik
solunum yetersizligine neden olmalarindan dolay1 6nem
tasimaktadirlar. En iyi tanimlanmmslari, Duchenne muskiiler
distrofi, miyotonik distrofi, poliyomiyelit sonrast sendrom
ve amiyotrofik lateral sklerozdur.

Noromuskiiler hastaliklar 6zellikle mekanik ventilasyon
gereksinimini belirlemede kolaylik sagladiy icin, yavas ve
hizli ilerleyenler olarak iki bolimde incelenebilir.

Akut néromuskiiler yetersizlik gelisen olgularda solunum
yetersizligi siklikla bir akut solunum yolu enfeksiyonu
sirasinda gelisir. Ozellikle ekspirasyon kaslarmin yetersizligi
sonucu gelisen sekresyonlari temizlemedeki basarisizlik,
solunum yetersizligi 6n planda degilken, bir dksiiriik
yardimeist alet ile diizeltilebilir. Ote yandan akut
yetersizliklerde NIV uygulamalarinin entiibasyona
gereksinimi azatligl ve “weaning”i kolaylastirdig bir
gergektir. Noromiiskiiler hastaliklarda akut solunum
yetersizligi gelistiginde mekanik ventilasyon gereksinimi
diisiiniilityorsa ilk basamak tedavisi olarak NIV’in segilmesi
onerilmektedir (69).

NIV’in, endotrakeal entiibasyon ile goriilen hava yolu savunma
mekanizmastmn bozulmasina yol agmadi1 i¢in nazokomial
pnémoniye neden olmadig: belirtilmektedir (70).

NIV sirasmda sekresyonlarin aspire edilememesi genellikle
uygulamaya i¢in belirtilen engellerden biridir. Ancak,
siddetli brongial sekresyonu olan hastalarda NIV’e eklenen
mini trakeostomi aracilityla aspirasyon uygulanabilmesi
bu sorunu ¢ézmektedir. Bu tedavi kombinasyonunun
ozellikle konusma ve yutma yetenekleri hala yerinde olan
hastalar i¢in uygun oldugu, yoksa mukus tikac1 ve atelektazi
geligebilecegi belirtilmistir (71).

Noromiiskiiler hastaliklarda yaygin olan diger bir sorun da
disfajidir. Bu durumda hava yolu giivenligini saglamak
giiclesmekte ve aspirasyon riski olugmaktadir. Disfajisi
olan hastalarda NIV uygulamasinin dikkatli
degerlendirilmesi gerekmektedir (71).

Progresif néromuskiiler hastaliklarda zaman gegtikce
ventilatére bagimlilik artmakta ve ventilatdriin ayarlarin
degistirmek gerekmektedir. Ventilatorin tekerlekli
sandalyeye montaji1 ile hasta konforu daha da artirilabilir.



Bazi1 hastalarda ilerleyici bulber sorunlar ve ventilatdr
bagimhligmin artmast ile klasik invazif ventilasyona gegmek
gerekebilir. NIV uygulanan hastalarin evde bakimi daha
sorunsuz iken, trakeostomi ile invazif ventilasyondaki
hastalar1 ev yerine 6zellesmis tinitelere yonlendirmek daha
iyi olabilir.

Yavas ilerleyen ndromuskiiler hastaliklar (bazi miyopatiler,
muskiiler distrofi gibi) veya ilerleyici olmayan (poliyomiyelit
gibi) noromuskiiler hastaliklarda, altta yatan hastalikta
ilerleme olmasa bile, Kilo artig, solunum yolu enfeksiyonlari,
ek kardiyopulminer hastaliklar veya uyku-solunum
bozuklugu gibi fizyolojik degisimler de solunum
yetersizligine yol acabilir.

Duchenne Miiskiiler Distrofisi (DMD): Bu hastalikta
solunum yetersizligi gelismeden dnce, 6zenli diet uygulamas:
ve fizyoterapi ile kontraktiirlerin 6nlenmesi 6nemlidir.
DMD hastalarinda tipik olarak 18. yaglarinda vital kapasite
1 litrenin altina diigmekte ve ventilasyon destegi
gerekmektedir. Uykuda REM doénemi bozukluklan ve
oksiriigiin zayiflamasi sik goriilen bulgulardir (7). NIV
uygulamasi bu dénemde kronik solunum yetersizligi
bulgularm: diizeltir. Negatif basingh ventilasyon baslangigta
basar ile kullanilsa bile, 6zellikle geng erkeklerde, obstriiktif
ataklara neden oldugu i¢in, kacimlmasi gerekebilir. Fransa’da
yapilan ¢ok merkezli bir ¢alismada, solunum yetersizligi
baslamadan 6nce NIV kullaniminin herhangi bir olumlu
katk: saglamadig) gosterilmistir (72). Diger bir zor karar
da trakeostomi acilimidir. Uzun siire ventilasyon destegi
Ongorildiigiinde trakeostomi agiluni da degerlendirilmelidir.
Eger ventilasyon destegi saglanmazsa DMD’de diiirnal
hiperkapni ortalama olarak 9.7 ayda gelisecektir. Bulber
tutulumu olan DMD’de N1V relatif olarak kontrendikedir.
NIV komplikasyonu olarak nazal hassasiyet ve gastrik
distansiyon goriilebilir. Aralikli uygulamalarla bunlar
6nlenebilir.

DMD’li hastalarin NIV uygulamas: i¢in seciminde;
semptomatik hastalarm giindiiz saptanan PaCO, degerinin
45 mmHg’dan az olmasi, FEV1<%40-50 olmasi, gece
hipoventilasyon sikayetleri, vital kapasitenin <%30 olmasi,
BE’nin >4 mmol/L, belirgin gece desatlirasyonlar: dikkate
almabilir (73). Bazi1 hastalarda gece hipoventilasyonlar
goriilmeden 6nce obstriktif uyku-apne/hipopne sendromu
goriilebilir. Bu alt grupta CPAP uygulamas: etkili olabilir.
Alt1 ayda bir tekrarlanan testlerle NIV gereksinimi
izlenmelidir. Maksimum inspirasyon basinglari Sngériilenin
%30 altinda ise genellikle hiperkapni vardir.
Kardiyomiyopati, EKG ve ekokardiyogram gibi kardiak
degerlendirmeler ile diizenli araliklarla izlenmelidir. NIV
baslandiktan sonra, ventilasyon ayarlari, gece boyu yapilan
oksijen saturasyon ve karbondioksit 6l¢iimlerine gore,
noromuskiiler hastaliklarda insuflasyon direnci fazla
olmadig1 i¢gin kolay olugabilen agir1 ventilasyona neden
olmadan, titre edilmelidir. NIV diizenli olarak 6 ayda bir
gozden gecirilmelidir. DMD hastalarinda, NIV

uygulamasinin saglikla ilgili yagsam kalitesini art1rd;g1na
dair kanitlar yoktur.

NIV uygulamasmnin, kardiyomiyopati, akciger fonksiyonlari,
solunum kas giicii ve fonksiyonlarina etkileri tam olarak
aragtirillmamagtir.

Leger ve ark. 16 DMD’li hastada N1V ile 3 yallik sagkalimi
%36 olarak belirtmislerdir (3). Bu hastalarin 5’ine trakeostomi
ile invazif ventilasyon gerekmistir. Bagka bir seride ise 1 yillik
sagkalim %85, 5 yillik ise %73 olarak saptanmigtir (74).
Invazif ventilasyona gegis ise ¢ok gerekli goriilmemistir. Bach
ve ark DMD hastalarinda, NIV ve 6ksiiriik desteklenmesi
uygulamasinin, trakeostomi ile invazif ventilasyona gore,
pulmoner komplikasyonlar nedeniyle hastane kalig siiresini
kisalttigin1 saptamislardrr (75).

Amiyotrofik Lateral Skleroz (ALS): ALS, daha hizhi
ilerlemesiyle DMD’den ayrilan bir kazanilmig hastaliktir,
Hizli ilerlemesi nedeniyle psikolojik ve fizik adaptasyon
daha zor olur. ALS’li hastada vital kapasite ongoriilenden
%50 daha fazla azalinca solunum semptomlar goériilmeye
baglanir. Diafragma fonksiyonlarinin bozulmasi, REM
stiresinin kisalmasi, siddetli uyku diizensizlikleri kotii
prognoz bulgularidir. ALS’li hastalarda diurnal PaCO2’de
kiigiik yiikselmeler yakinda olusacak siddetli solunum
yetersizligini riskinin gstergesidir. ALS hastalarinda NIV
uygulamasina iliskin ¢ok hastali randomize ¢aligmalar
bulunmamaktadir. Iki ¢alismada NIV uygulanan ve
uygulanmayan hastalarda karsilagtirma ve gece 4 saatten
az kullamm i¢in goriisler bildirilmigtir.(28,76)

NIV secimi: Solunum kas giicsiizliigiine bagl olarak, diurnal
PaCO2 degerleri 45 mmHg’dan fazla olan ve normokapnik
ancak siddetli dispne veya ortopne bulgular1 olan hastalar
NIV igin adaydirlar (77). Bu hastalarda, vital kapasite
%50’den az ve maksimum inspirasyon basinci 60
cmH20’dan azdir. NIV bulber tutulum semptomlari olmayan
hastalarda yararhidir. Bazi hastalarin arter kan gaz basinglan
korunurken, uyku kaliteleri bozulur. Uyku bozuklugu bu
hastalarda solunum kas giigsiizHigiiniin kanitidir ve NIV
uygulamasi diigliniilmelidir.

NIV uygulamasinin ALS’li hastalarda yasam kalitesini
anlamli olarak artirdigini séylemek olanakli degildir (53).
Bazi yeni ¢aligmalarda daha olumlu sonuglardan soz edilse
de (33,78) bu alanda ¢aligmalar ¢ok azdir.

Trakeostomi-invazif ventilasyon uygulanan ALS’li
hastalarda 1 yillik sagkalim %87, 3 yillik %58, 5 yillik ise
%33 olarak gosterilmistir (79). Hastalarin %30 unda anlaml
bulber tutulum saptanmigtir. Pinto ve ark anormal arter kan
gaz basinglar1 olan ALS’li hastalarda NIV uygulamasinin,
uygulanmayanlara gére anlamli olarak sagkalimi arttirdigin
belirtmiglerdir (76). Bagka bir galigmada ise NIV uygulanan
semptomatik ALS’li hastalarda ortalama survinin 10 ay
oldugu belirtilmistir (80). Vital kapasitesi dngoriilenden
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%>50 az olan 122 ALS hastasinda yapilan bir ¢aligmada; I.
gruba giinde 4 saatten fazla, II. gruba tolere edemedikleri
icin 4 saatten az ve III gruba da. reddettikleri i¢in hig Niv
uygulanmus, 1. Grubta survi 14 ay, I1.de 7 ay, Ill.de isc 4.6
ay olarak bulunmustur. NIV uygulanan grublarda vital
kapasite diistisiiniin daha yavag oldugu gorilmiistiir. Vital
kapasitenin %50’den az olmasmin NIV kullanimu i¢in iyi
bir kanit oldugu belirtilmistir (80). '

Komplikasyonlar: ALS hastalarmda NIV uygulamasmin
basarisizlik orani diger néromuskiiler hastaliklardan daha
fazladir. Aboussouan ve ark, hiperkapneik ve/veya ortopneik
ALS’[i hastalarda, NIV toleransim %46 olarak saptarmslardir
(30). Toleransin azalmasinda en 6nemli etken bulber tutulum
olarak belirtilmistir. Ancak bulber semptomlara (seste
degisme, nazal regiirjitasyon, bogulma, disfaji) karsin Niv
uygulamasini denenebilir. Burada ventilatdrden beklenen
yararlar goriilmezse tedavi kesilmelidir.

NIV’u tolere eden hastalarm, edemeyenlere gore daha uzun
siire yagadig1 bilinmektedir (30). ALS hastasinda NIVden
invazif ventilasyona gecis sistematik olarak heniiz
degerlendirilmemigtir. ALS hastalarmda oksiiriik giiglendirici
eksuflatorler taraf bulmakta ve yapilan erken
degerlendirmeler cesaretlendirici goriilmektedir (30).

Noromuskiiler hastalar NIV tedavisi ile yillarca stabil olarak
kalabilirler. Gittikce artan kas gligstizliigi, giin iginde daha
cok ventilatér bagimlilii demektir. Bu durum ALS
hastalarmda aylar i¢inde hizla gelisebildigi gibi, DMD
hastalarinda 5-10 yl siirebilir. Siirekli maske ile NIV bir
se¢im olabildigi gibi, eger bukkal gii¢ korunmussa iletisime
izin veren aralikl uygulama da bir alternatiftir. NIV bulber
yetersizligi olan hastalarda aspirasyona yol acabilecegi i¢in
sorunlu olabilir. Arter kan gaz basinglar1 kontrol altinda
degilse, maskenin uyum sorunlar1 varsa veya iyilesme
saglanamiyorsa sonraki agama trakeostomi ile invazif
ventilasyondur. Yine de bazi se¢ilmis durumlarda NIV ve
Oksiiriik yardimh aletlere (siklikla perkutan gastrostomi
veya jejunostomi beslenmesi egliginde) devam edip invazif
ventilasyon ertelenebilir. Terminal donem hastalarinda,
yasam uzatma amaci olmadan, palyatif olarak dispne ve
gece olusan hipoventilasyon icin NIV segilebilir. Bir solunum
yetersizligi olustugunda mekanik ventilasyon alternatiflerinin
onceden hasta ve aile ile konugulup karar verilmesi
Onerilmektedir (38).

Elde edilen sonuclarm varhiginda néromskiiler hastaliklarda
NIV uygulamasmm prognoz ve yasam kalitesi lizerine olumlu
etkisi oldugu s6ylenebilir. Yine de NIV’in tiim néromuskiiler
hastaliklarda ise yaradigini sdylemek zordur. 2005°te
yayimnlanan “Eurovent survey” arastirmasinin sonuglarina
gbre, avrupada, néromuskiiler hastaliklarda evde ventilasyon
destegine ait iilkeden tilkeye degisen ¢ok farkli uygulamalar
oldugu belirtilmistir. Ingilterede yapilan bir ¢aligmada da
DMD hastalarinn %80°den fazlasinda NIV tedavisi tartigilmig
ve ancak %2.6’smin reddettigi belirtilmistir (81).

60

5
@ Tiirk Yogun Bakim Dernegi Dergisi, Cilt:6, Sayi:3 / 2008

Guillain-Barre sendromu:

Guillain-Barre sendromu (GB), solunum kaslarmm sinirlerini
de etkileyen ve %14 olguda ventilasyon destegi gerektiren
bir akut motor ndropatidir (82). Efektif tedavisinde
plasmaferez ve/veya [V immunglobulinler kullamlmaktadr.
Yogun bakima alinan hastalarda mortalite %5.1 olarak
belirtilmistir (83). Diizenli vital kapasite lciimleri ile
mekanik ventilasyon gereksinimi izlenmelidir. Genellikle
vital kapasitesi 15mL/kg degerinin altina diigen hastalarda
mekanik ventilasyon gereksinimi olmaktadir (84). Diger
mekanik ventilasyon gereksinimi olan durumlar, kranial
sinir tutulumlar, GB baslamadan onceki 8 giin i¢inde bir
enfeksiyon oykiisii olmasi, ve ¢ok yiiksek BOS protein
artisi olarak belirtilmistir (85). Frenik sinir stimulasyonu
sonras1 diafragmada kaydedilen aksiyon potansiyel
amplidiitlerindeki azalma da ventilasyon endikasyonu igin
arastintlmistir (86). Caligma sirasinda anormal yanit
saptanmasina kargin, hastalarin %79 unun mekanik
ventilasyon destegi gerektirmedigi gdriilmiistiir.
Diafragmaya igne ile uygulanan EMG tetkikinin mekanik
ventilasyon gereksinimi konusunda klinik bilgi vermedigi
saptanmigtir. GB sendromunda 6zellikle aktif ekspirasyon
ve Oksiiriikle ilgili abdominal kas gruplarnin tutulmastyla
solunum etkilenmesi goriilebilmektedir.

Yogun bakim Unitelerinde, inspirasyon kas giiciinlin
dlciilmesi zor olmasma kargin, 6zellikle ventilatdrden ayirma
sirasmnda degerlidir (87). Entiibe olmayan hastalarda, normal
supin vital kapasite 6l¢iimleri, klinik olarak kas giigsiizliigii
olmadiginin bulgusudur. Ancak bu da zor dlgiiliir.
Maksimum inspirasyon basinglarinin 6l¢iimil de “weaning”
icin iyi bir gdsterge olmamasina kargin dnerilmektedir (88).
Kritik hastalik polindropati-miyopatisi:

Yogun bakim iinitelerine kabulde solunum ve ekstremite
kaslarinin siddetli giigsiizliigii %1 lerde olmasina kargim,
yogun bakim {initelerinde yatan hastalarin %70’inde bu kaslarin
giigsiizliigii gelisebilmektedir (89). Yogun bakim iinitesi
noromuskiiler giligsiizliik, kritik hastalik miyopatisi veya
polindropatisi nedeniyle olmaktadir. Organ transplantasyonu
gibi kortikosteroid ve néromuskiiler bloker kullaniminim fazla
oldugu ve goklu organ yetersizliginin goriildiigii hastalarda
kritik hastalik néropatisi i¢in artan bir risk séz konusudur
(89). Bu hastalarda da mekanik ventilasyon siirelerinin uzamasi
soz konusudur. Ventilatorden ayirma siirecinde NiV’den
yararlanilabilir (52).

Noromuskiiler Bileske:

Myastenia Gravis, Eaton-Lambert Miyastenik Sendromu
ve Botilinum zehirlenmesi gibi néromuskiiler bileske
hastaliklarinda solunum kaslarimin giigsiizliigiine bagli,
solunum yetersizligi goriillebilmektedir. Myastenia gravis
hastalarinda solunum kaslarinda giigsiizlik %50’lerde
saptansa bile bunlarin ¢ok az bir kisminda mekanik
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ventilasyon gerekmektedir (90). Diafragma giigsiizliigii ve
uyku bozuklugu olan hastalarda bile tedavi bir nérolojist
tarafindan diizenlenebilir. Ozellikle edrofonyum kas giiciinde
kisa siireli diizelmeler saglayip mekanik ventilasyon
gereksinimini azaltmaktadir. Optimal ilag tedavisi ile
periferik kas giicii yeterli olsa bile bunun solunum kaslarma
uyarlanmasi olanakli degildir.

Eaton-Lambert sendromunda geri doniigiimli diafragma
gii¢siizliglinlin ve ventilasyon destegi gereksiniminin
saptanmasinda da, periferik sinir uyarilmasi ile beraber
verilen edrofonyuma diafragmadan elde edilen aksiyon
potansiyeli yanitlarinin kullanilmasi olanaklidir.

Clostridium botulinum enfeksiyonlarinda ézellikle toksin
tipine bagl olarak, az sayida hastada ventilasyon destegi
gerektiren solunum kas giigsiizliigii gelisebilir (91).
Kolinesteraz inhibitdrii iceren organofosfat akut
zehirlenmelerinde de solunum kas giigsiizliigii olabilir.

Norolojik hastaliklarda NIV uygulamasimda algoritma:

-Noroloji uzmani tarafindan tam kesinlestirilir.
-Semptomlar degerlendirilir (uyku bozukluklari, dispne,
solunum yolu enfeksiyonlari, sabah bag agrisi, giindiiz
uyuklamalari vb)

-Seri dlglimlerle, VK, ZVK, serum klorid, ve bikarbonat
diizeyi, gece SpO2 takibi, gibi testlerle solunum fonksiyonlari
degerlendirilir.

-Enfeksiyonlar, sekresyonlar gibi 6zel solunum sorunlar:
i¢in tedavi planlanir.

-Pnoémokok asis1 yapilmasi diisiiniilmelidir

-Genellikle tanidan sonraki 6-12 ay i¢inde bir solunum
destegi gerekecektir.

-Mekanik ventilasyon destegi gerckiyorsa, hasta ve
yakinlarmin tedavi secenekleri konusunda bilgilendirilip
onaylarmm alinmasi saglanir.

N1V segildiyse uygun baslama zaman: belirlenmelidir.
NIV baslanmasi igin 6lgiim sonuclarma gore tetik degerler
saptanir.

N1V ile uygun parametreler ayarlani

-Tekrarlanan 6l¢iimlerle, tedavi optimize edilir.

Sonu¢: NIV, nérolojik hastaliklarda solunum
yetersizliklerinin tedavisi i¢in, se¢ilmis olgularda, sonuclart
iyi olan bir uygulamadir. Kesin tan1 konulduktan sonra,
yapilan testler ile mekanik ventilasyon gereksinimine karar
verildifinde ilk se¢enek olarak akilda bulunmalidar.
Konusabilme ve yemek yiyebilme, enfeksiyon riskinin az
olmasi, evde bakim i¢in kullanilabilmesi énemli
avantajlaridir. Bulber tutulumu olan hastalarda kullanimi
halen smirlhidir.
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