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BOLUM

Diyafram ve Gégus Duvari
Hastaliklari

Ozlem Sogukpinar

Diyafram; negatif basincli torasik kavite ve pozitif basincli karin boslugu arasindaki
muskulotendindz bariyerdir. Solunum mekanizmasinda énemli rol oynar ve diyaf-
ram patolojileri, ventilasyonu ve oksijenizasyonu bozar.

Diyafram; embriyonal yasamda ortaya cikan célomik boslugu, gogus ve batin
boslugunu olusturacak sekilde ikiye bolerek birbirinden ayirir (1). Embriyolojik ha-
yatin 3. Haftasinda transvers katlanma ve longitudinal katlanma ile intraembriyonik
c6lom; perikardiyal, plevral ve peritonial bosluk olarak bélimlere ayrilir. Diyafram;
bu kisimlar arasinda dért temel yapidan kaynak alarak ortaya cikar. Bu dort yapinin
en 6nemlisi septum transversum olmak Uzere plevraperitonial membranlar, 6zefa-
gusun dorsal mezenteri ve viicut kaslandir (2,3). Embriyonal dénemin yaklasik 12.
haftasinda diyafram gelisimi tamamlanir. Bu sirecte gelisebilecek herhangi bir ak-
saklik konjenital diyafram bozukluklarina ve gelisimleri beraber seyreden 6zefagus,
akciger ve kalp gibi organlarin da gelisimlerinde patolojilere sebep olur.

Diyaframinperiferik kismini kas lifleri olustururken santralde bu kas lifleri birbi-
riyle yaklasip birleserek nonkontraktil tendon kisminiolusturmaktadir. Kas liflerini ¢
ayri yap! olusturur. Bunlar: 1- Vertebral kisim, 2- Kostal kisim ve 3- Sternal kisimdir.
Vertebral kismi iki adet krus ve arkuat ligamanlar meydana getirmektedir. Diyafra-
min 6n Ust tarafi perikard ile kismen birlesmis halde, etrafi ise plevra ve peritonun
ince tabakalar tarafindan sariimis durumdadir (4).

Diyafram frenik sinir tarafindan innerve edilir. Bu sinir C3-5ten koken alir. Sag
frenik sinir vena kavayla birlikte diyaframin inferioruna gectikten sonra anterior, la-
teral ve posterior olmak tizere ¢ adet dal verir. Sol frenik sinir de karsi tarafta ben-
zer dallarr vermektedir.
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Diyaframin kanlanmasi frenik ve interkostal arterlerden ve internaltorasik (ma-
mari) arterin dallarindan saglanir. Venéz drenaj ise vena kava inferior ve azigos
vene, solda ise hemiazigos vene olmaktadir.

Kubbe seklindeki bu anatomik yapi, sag ve sol hemidiyafram olarak ikiye ayrilir.
Sol hemidiyafram saga gore daha asagida bulunur. Bunun sebebi sag tarafta ka-
racigerin alttan basisi ve solda kalbin agirligi nedeniyle sol tarafin asagida olmasi
seklinde aciklanabilir (4,5).

Diyaframda 3 ana aciklik bulunur. Bunlarin biri 8. torasik vertebra hizasinda olan
vena kavanin gectigi aciklik, digeri 10. torasik vertebra hizasinda olan ¢zefagus ve
vagus sinirinin gectigi aciklik, bir digeri ise 12. torasik vertebra hizasinda duktus
torasikus ve aortun gectigi agikliktir (Sekil 1).

Diyafram, ventilasyonun temel kasidir. Glnltk yasam sirasinda diyaframin sekli
solunum, postdr, viicut pozisyonu ve gastrointestinal sistemi olusturan organlarin
doluluk oranina gére degisiklik gosterir. inspiryum sirasinda diyaframin kasilmasiyla
birlikte torasik kavite genisler. Diyafram gevsedigi zaman ise ayni anda abdominal
kaslar kasilir ve eksipirasyon gerceklesmis olur.

Radyolojik olarak diyafram gortlmez. Diyaframi gérdndr kilan abdominal yapilarin
olusturdugu opasite ile akcigerin olusturdugu saydamligin kontrast sinirdir. Maksi-
mum inspirasyonla diyaframin sag ve sol kubbeleri 6-8 cm asagiya inerek sagda kubbe
midklavikular hatta 6. kosta hizasinda izlenir. Dik dururken maksimum ekspirasyonla
diyaframin sol kubbesi besinci kostaya kadar cikarken, sag kubbe dérdinci kostaya
ulasmaktadir (6,7). Genellikle sol diyafragmatik kubbe saga gore yarim interkostal ara-
Ik daha asagidadir. Nadiren ise ayni yukseklikte veya sol sagdan daha ylksek olabilir.

Diyafram, en énemli solunum kasidir ve vital kapasitenin yaklasik %65-80'inden
tek basina sorumludur. Diyaframin kontraksiyonu ile santral tendon lateral kenar-

Sekil 1: A: Santral tendon, B: Sol
krus, C: Ozefagus, D: Aort
acgikhgr, E: Sag krus.
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larin baglh oldugu T12 seviyesine kadar inebilir. Torakal kavitede basinc duserek
alveollere hava akimi olusur (6,8). Derin bir inspiryum-ekspiryum arasinda pozis-
yonu 7-8 cm degisebilir ve her 1 cm hareket, toraks hacmini yaklasik 300-400 cc
genisletmektedir (5,9,10). Kas motor lifleri kasiimasi ekspiryum baslamasi ile azalir
ve ikinci yarisinda sifir aktivite seviyesine ulasir ve hemen ardindan ddstk amplittdIu
kasilmalar olusur. Bu mekanizma ile ekspiryum sonunda bir miktar da olsa kas kont-
raksiyonu varlgi, akcigerlerin tamamen kollabe olmasina engeller (5).

Diyaframin Hareket ve Pozisyon Bozukluklari

Tek Tarakh Diyafram Paralizisi

Eriskinin tek tarafli diyafram paralizileri bilateralden daha siktir. Cogunlukla baska
bir nedenle cekilen akciger radyografisinde rastlantisal olarak saptanir. Tek tarafli
diyafram paralizisi genellikle frenik sinir boyunca sinyal iletiminde bozulma sonucu
ortaya cikar. En sik neden pulmoner kodkenli neoplazmin frenik sinir invazyonudur.
ikinci sirada nedeni bilinmeyen sebeplerle olan paraliziler yer almaktadir. idyopatik
nedenlerle ortaya ¢ikan paralizilerin cogu sag taraftadir. Diyafram paralizi nedenleri
Tablo 1'de 6zetlenmistir.

Kalp cerrahisi sirasinda gerilmeye veya sogutmaya bagl frenik sinir hasari yaygin
bir etiyolojidir (11). Herpes zoster, poliomyelitis ve diger viral enfeksiyonlar, tek ta-
rafli diyafragmatik paraliziye neden olabilir.

Servikal spondiloz, servikal kompresif timorler, kiint boyun travmasi, boyun cer-
rahisi, pnémoni ve iyatrojenik embolizasyon tek tarafli diyafragma paralizisinin na-
dir nedenleridir (12,13). Brakiyal pleksusun inflamatuar bir bozuklugu olan nevraljik
amiyotrofisi olan az sayida hastada, frenik sinir etkilenerek diyafragma zayiflik veya
felce neden olur (14).

Tek tarafli diyafram paralizisi olan hastalar genellikle istirahatte asemptomatik-
lerdir, ancak efor dispnesi ve egzersiz performansinda azalma olabilir (15,16). Bu-
nunla birlikte, altta yatan veya eslik eden akciger hastaligi olan hastalarda istirahatte
dispne gorilebilir. Ortopne de olusabilir, ancak iki tarafli diyafragmatik paralizinde
oldugu kadar yogun degildir (17,18). Felcli hemidiyafram inspirasyon sirasinda pa-
radoksal olarak hareket eder.

Radyolojik olarak paralitik diyafram eleve olarak izlenir. Tani, floroskopik olarak
diyafram hareketinin gozlendigi ve hastaya sert bir sekilde burnundan nefes cektiri-
lerek yapilan “sniff” testi ile dogrulanabilir (19). Sniff testiile; floroskopi sirasinda, ani
inspirasyon yaptirilan hastada normal hemidiyaframin hizli asagi yer degistirmesine
kiyasla felcli hemidiyaframin inspirasyonla paradoksik yikselmesini gosterilir (11).
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Tablo 1: Diyafram paralizisi nedenleri

Diyafram paralizi nedenleri

Norolojik nedenler

Miyopatik nedenler

Spinal kord hasari

Limb-girdle distrofi

Multipl skleroz

Hipertroidi veya hipotroidi

Amiyotrofik lateral skleroz

Malnutrisyon

Servikal spondiloz

Asit maltaz eksikligi

Polyomyelit

Bag doku hastaligi

Gullian-Barre sendromu

e Sistemik lupus eritematozis

Frenik sinir disfonksiyonu

* Dermatomiyozit

* TUmor basisi

* Mikst bag doku hastalig

* Kardiak cerrahide soguk hasari

Amiloidoz

e Klnt travma

idyopatik miyopati

* [dyopatik frenik néropati

e Postviral frenik néropati

* Radyoterapi

e Servikal karyopraktik manuplasyon

Toraks bilgisayarli tomografisi frenik sinirin seyrini degerlendirmek ve tiimoral
invazyonu dislamak icin kullanilir.

Normal ve anormal diyafram hareketi ve hemidiyafram paralizisi ultrasonog-
rafi ve MR ile de gosterilebilir. M-mod ultrason; diyafram hareketlerinin deger-
lendirilmesinde glinimuzde 6zellikle cocuklarda floroskopiye tercih edilmektedir
(20).

Maksimal Inspretauar basing (MIP) genellikle beklenenin %60'ina kadar iner.
Normal degerler -60 cm H20 basincindan daha negatiftir. Maksimal ekspretauar
basing (MEP) genellikle normaldir. MEP/ MIP oraninin >2 Gzerinde olmasi taniy
destekler (21).

Tek tarafli diyafragma paralizisinin prognozu élimcuil bir hastaliktan kaynaklan-
madigi strece iyi seyreder (22). Bununla birlikte, diyafram fonksiyonun iyilesmesi
icin prognoz degiskendir ve iyilesme gosteren hastalarin tam orani bilinmemektedir.
Diyafram fonksiyonunu geri donmeyen hastalar da normal bir yasam strdurebilirler,
buna ragmen egzersiz sirasinda nefes darligi olabilir. idiyopatik diyafram felci olan
bazi hastalar birkag ay icinde kendiliginden iyilesir.
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Bilateral Diyafram Paralizisi

Bilateral diyafram paralizisi, genellikle kas gu¢stzIigu yapan hastaliklarda goril-
mekte olup bazi durumlarda, diyafram tutulan ilk kas olabilir. Bilateral diyafragma-
tik paralizinin en yaygin nedenleri motor néron ve kas hastaliklaridir, ancak idyo-
patik de gelisebilir. Diyafram paralizisi nedenleri Tablo 1'de 6zetlenmistir. Kardiyak
cerrahide soguk hasarina, tiroid disfonksiyonuna, malnutrisyona ve viral frenik sinir
noropatisine bagl diyafram paralizileri geri donusli olabilir.

Genellikle bilateral diyafram felci, néromuskuler bir hastaligin sonucu olarak
ortaya cikar. Tipik olarak supin pozisyonda kétllesen dispne ile basvururlar. Bu
semptom siklikla kalp yetmezligi ile karisir. Kalp yetmezligindeki ortopneden, supin
pozisyona gecince takipne ve ylizeyel solunumun dakikalar icerisinde ortaya cikmasi
ile ayrilir. Bilateral diyafram felci olan hastalar, k&tl uyku ve artan solunum isi nede-
niyle giindtz yorgunlugundan sikayetcilerdir.

Supin pozisyonda insipirasyonla paradoksal solunum hareketi gézlenir.

Bilateral diyafram paralizisinde, akcigerlerin tam genisleyememesi nedeniyle
atelektazi izlenir. Atelektazi ventilasyon-perfizyon uyumsuzluguna ve hipoksemiye
neden olur. Supin pozisyonda ve uyku sirasinda progresif hipoksemi ve hiperkapni
derinlesir. Sekonder olarak pulmoner hipertansiyon ve kor pulmonale bulgulari or-
taya cikabilir.

Klinik gozlem, oturur ve yatar pozisyonda spirometri ve maksimal inspiratuar
ve ekspiratuar basinclarin 6lcimu bilateral diyafragmatik paralizinin tanisini koy-
mak icin yeterli olabilir. Buna karsilik, diyafram basinclarin dlctilmesi ya da diyafram
elektromiyografisi, frenik sinir stimilasyonu ya da diyafram pil uygulamasi distnul-
dugunde gereklidir.

Bilateral diyafram paralizisi radyografide hemidiyafragmalarin yikseldigi ve akci-
ger hacminin kicllduga gorultr. Akciger bazallerinde atelektaziler izlenebilir. Ayi-
rici tanida subpulmonik eflizyonlar, plevral adezyonlar, obezite, asit, organomegali
ve ileus distinulmelidir. Bilgisayarli tomografi, ayirici tanida distintlen diger hasta-
hiklarn dislamada yardimci olur.

Floroskopi, bilateral diyafram paralizisinde yaniltici olabilir. Manyetk Rezonans
goruntileme (MR) ve ultrasonografini bilateral diyafram paralizisinde yeri sinirlidir.

Normalde solunum fonksiyon testlerindesupin pozisyonda yapilanda dik pozis-
yonda yapilana gére vital kapasitede %10'a kadar varan diisme beklenir. iki tarafl
diyafram paralizisi olan hastalarda ise bu azalma %50'leri bulmaktadir (23).

Solunum kas guc¢stzltigund dogrulamak icin maksimum inspiratuar ve ekspi-

ratuar basinclar olculir. Maksimum inspiratuar basinc diyaframin glcini yansi-
tir. Diyafragmatik disfonksiyonu olan hastalarin maksimum insipiratuar basinglari
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azaltmistir. iki tarafli diyafram felci olan hastalarda bu deger -60 cm H20'dan daha
dasuktir. Maksimum eksipiratuar basing genellikle normaldir, ancak diyafragmatik
felcli hastalar tam inspirasyon yapamadigi icin hafifce azalabilir. Maksimum eksipi-
rasyon basincinin maksimum insipirasyona oraninin 2'nin Gzerinde olmasi diyafrag-
matik disfonksiyon icin bir tarama testi olarak yararli olmustur (21).

Diyafragmatik elektromiyografi (EMG), frenik sinir pil degerlendirmesi icin kul-
lanilir. invaziv oldugu ve sadece dzel merkezlerde yapildigi icin diyafragmatik para-
lizinin rutin degerlendirmesinde kullaniimaz. Diyafragmatik EMG, 6zofageal veya
ylzey elektrotlan ile kaydedilir ve felg etiyolojisine bagl olarak ya néropatik veya
miyopatik bir patern gosterebilir (21,24).

Diyafragmatik paralizinin tanisinda altin standart, transdiyafragmatik basincin
(Pdi) 6lcimudur. Bu test, iki balon uclu kateterin transnazal yerlesimi ile gercekles-
tirilir. Degisen plevral basinci (Ppl) degerlendirmek igin bir tanesi diyaframin Gstun-
deki yemek borusunun alt lgte birine yerlestirilir. ikinci balon degisen abdominal
veya gastrik basinci (Pga) yansitacak sekilde mide igine yerlestirilir (25). EMG'de
oldugu gibi, bu testlerin performans ve yorumlanmasinda uzmanlga ihtiyag vardir.
Deneyimli ellerde, Pdi 6lciim, diyafragmatik paraliziyi solunum yetmezligi nedenle-
rinden ayirmada oldukga faydali olabilir.

Diyafram Eventrasyonu

Diyafram yapraginin timuindn veya bir kisminin kalici olarak yukselmesi ile karakteri-
ze diyaframin pozisyonel bozuklugudur. Eriskinlerde nadir olup ¢ogunlukla asemp-
tomatiktir. Diyafram eventrasyonu primer ya da frenik sinir hasar sonrasi kazanil-
mis olabilir. Konjenital formda diyaframin muskuler bolimu defektiftir. Diyaframin
devamliligi korunur. Hemidiyaframin tam eventrasyonu genellikle sol tarafta ortaya
cikar. Kismi eventrasyon tam eventrasyondan daha siktir ve genellikle sag hemidi-
yaframin anteromedial kisminda géralir.

Tani genellikle radyografide hemidiyaframin lokalize bir kubbe alanin varligi ile
konulur. Lateral grafide, genellikle hemidiyaframin kubbesinin dtz bir kontur ile
lokal olarak yukseldigi gorultr. Olay daha yayildigi zaman, radyografik gortinim tek
tarafli diyafragmatik paralizisine benzer.

Asemptomatik hastalarda ileri degerlendirme gerekli degildir.

Ayirici tanida tek tarafli diyafram paralizisi, subdifragmatik veya diyafram kitleleri
ve subpulmonik plevral sivi ekarte edilmelidir. Diyafram kitlesi varliginda, diyafram
konturl daha duzensizdir. Diyafram hernileri anterior (Morgagni) ya da posterior-
dadir (Bochdalek) ve genellikle lateral gogus radyografisi ile ayirt edilebilirler. Sub-
pulmonik plevral sivida genellikle kostofrenik acilarda kintlesme eslik eder. Event-
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rasyonda sniff testi ile floroskopi veya gercek zamanli ultrasonografide diyafram
hareketi, etkilenen tarafta normal veya hafif azalmis olarak goérulir. Eventrasyon
alani inspiryumda hemidiyaframin normal bolimu ile birlikte asagr dogru biraz
gecikmis olarak hareket eder. Eventrasyon buyik oldugunda, hemidiyafram, sniff
testinde hareketsiz gortnebilir. Tani, bilgisayarli tomografiveya Twitch transdiyaf-
ragmatik basing 6lcimu ile dogrulanir (26).

Diyafram Hernileri

Konjenital Diyafram Hernileri

Konjenital diyafram hernileri; diyaframda bir defektten batin ici organlarin toraks
kavitesine yer degistirebildigi dogumsalanomalidir. Eriskinlerde rastlanilan konje-
nital herniler, solunumsal ve gastrointestinal nospesifik semptomlar sebebiyle gec
tani alirlar (27). Diyaframdaki defektin blyGklugine gore gereginde protez destegi
de kullanilarak cerrahi olarak onarim yapilir. Defektin buyiklGgune ise multiplanar
cekimde BT ve MR kesitleri ile karar verilir.

En sik rastlanilan nontravmatik herni 6zfegial hiatal hernidir. Pléroperitoneal hi-
atusta olan herni Bochdalek, parasternal hiatusta olan ise Morgagni hernisi olarak
tanimlanir.

Paradzefagial Hiatal Herni

Paradzefagial hiatal hernide, batin ici organlar genislemis 6zefagial hiatustan gece-
rek intraperitoneal bélgeden mediastene yer degistirirler. Bu hernilerin olusumunda;
ozefagial hiatusun konjenital olarak zayifligi ile birlikte obezite, gebelik gibi karin ici
basinci artisi gibi kazanilmis faktorler rol oynar. Akciger grafisinde retrokardiyak bél-
gede hava sivi seviyesi veren kitle formasyonu seklinde izlenim verir (Sekil 2). Tip I, 11,
[l ve IV olarak dort gruba ayrilir. Tip | sliding herni olup %95 oranla en sik gorileni
olup, anatomik bir yetmezlik sonucu 6zefagial hiatus cap artisi ile midenin medi-
astene gecisine izin verir (28,29). Ozefagogastrik bileske batin ici basinci arttiran
durumlarda toraksa dogru surtklenir (30).

Tip Il hiatal herni; paratdzefagial ya da Rolling tip herni olarak tanimlanmis olup
bu hernide frenodzefagial membranda gercek bir anatomik defektten s6z edilir. Bu
defektif membrandan peritonun gegisi ile birlikte peritonealherni kesesi mevcuttur
(31,32). llerlemis Tip Il hernilerde midenin blyuk bélimi toraksa migre olurken
pilor ve kicuk kurvatur intraabdominal yerlesimini korur. Tip Ill hiatal herni Tip | ve
Tip Il herni komponentlerini birlikte icerir. Tip IV hernide ise mide ve 6zefagus disi
diger abdominal organlar da torakal kaviteye yer degistirir.
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Sekil 2: Paratzefagial herni.

Klinik bulgular hafif dispeptik yakinmalardan akut batin tablosuna kadar degis-
kenlik gosterir. Tip | hernide gastro6zefagial refli semptomlari 6n planda iken diger
tiplerde en sik semptomlar epigastrik veya substernal agri, postprandial dolgunluk,
mide bulantisi ve 6gurmedir.

Paradzefagial herni komplikasyonlari gastrik volvulusa bagl disfaji, gastrik dis-
tansiyona bagl postprandiyal agri, hapsolan fitik kesesi icerisinde kanama, Ulser,
erozyonlar, akcigerin herniye organ ve dokularla basisina bagli solunumsal kompli-
kasyonlar; friga bagh mekanik sebeplerle aciklanir.

Ozellikle Tip | digi paradzefagial hernilerde inkarserasyon ve strangiilasyon riski
g6z 6nlnde bulundurulmalidir, acil cerrahi girisim gerekebilir.

Tani radyografik olarak rastlantisal olarak konulur. Baryumlu grafiler, gastroin-
testinal endoskopi, manometrik inceleme tanida kullanihr.

izole Tip | hiatal hernide cerrahi tedavi endike degildir. Tedavi gastroézefagial
reflliye yonelik uygulanir. Semptomatik paraézofageal herni olan hastalarda cerrahi
onarim endikedir (33). Mide volvulusu, kontrolsiz kanama, tikaniklik, strangilas-
yon, perforasyon ve parazofageal herniye sekonder solunum yetmezligi olan hasta-
larda acil onarim gereklidir.

Bochdalek Hernisi

Siklikla  cocukluk caginda ortaya cikan ploroperitoneal kanalin kapanma kusuruna
bagli posterolateral defektir. Bochdalek hernisi, konjenital dogumsal hernilerin yaklasik
%80'ini olusturur ve en sik anormalliklerden biridir (34). Bununla iliskili olarak pulmo-
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ner hipoplazi, pulmoner hipertansiyon ve kalp yetmezligine bagli morbidite ve morta-
litesi yUksektir. Cogunlukla antenatal veya yenidogan déneminde teshis edilir. Boch-
dalek hernili eriskinlerin buyik cogunlugusemptomsuzdur ve tani genellikle tesadifen
konur. Eriskinlerde semptomatik konjenital Bochdalek hernioldukca nadirdir (35,36).

Daha ileri donemlerde ortaya cikan olgularda gastrikvolvulus, dalak riptird,
gastrik veya diger intestinaltikanikliklar ve/veya perforasyonlar gibi komplikasyon-
larbulunabilir (37-39).

Radyografide Bochdalek hernisi hemidiyaframda fokal bir siskinlik ya da sol pos-
teromedial alanda kitle seklinde gérdlar. Bu gortintl pulmoner, mediastinal ve pa-
ravertebral kitlelerle karisabilir. Tanida direkt gogus ve batin grafileri, floroskopi,
baryumlu tetkikler, ultrasonografi, BT, MR, laparoskopi ve laparotomi kullaniimakla
birlikte en ¢ok tercih edilen bilgisayarli tomografidir.

Genellikle Bochdalek hernisinin prognozu iyidir ancak strangulasyon riski nede-
niyle cerrahi onarimi énerenler de vardir.

Morgagni Hernisi

Morgagni ve Larrey tarafindan tariflenen herni alani; ksifoid ve kostal alandan koken
alan ve diyaframin santral tendonuna baglanan kas liflerinin arasinda tcgen seklin-
dedir. Diyaframin sternal ve kostal kisimlarinin birlesmesinin yetersiz olmasindan kay-
naklanir. Sternokostal hiyatusun sol yanindaysa Larrey hernisi, sag yanindaysa Mor-
gagni hernisi olarak adlandirilir. Eger aciklik her iki tarafi kapsayacak kadar genisse
buna da Morgagni-Larrey hernisi denir (40). Bochdalek hernisinin aksine genellikle
herni kesesine sahiptir. Cogunlukla sag tarafta goralur. Herni kesesinin icinde en sik
omentum yerlesmekte olup kolon, mide ve ince barsak da bulunabilir (Sekil 3,4).

Sekil 3: Morgagni hernisi-PA akci-
ger grafisi.
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Sekil 4: Morgagni hernisi - toraks
BT.

Radyolojik olarak tipik gortiiniim sag kardiyofrenik acida iyi sinirli bir opasite olarak
izlenir. Bu gérinim herni kesesi icerigine gore degisebilir. Tanida BT ve MR kullanilir.

Gogu asemptomatik olup semptomatik olanlarda epigastrik ve sternal baski ve
rahatsizlik hissi olabilir. Morgagni hernilerinde inkarserasyon seyrek olarak goérul-
mekle beraberkomplikasyon ihtimali g6z 6ninde bulundurulmalidir.

Diyafram TUimorleri

Primer diyafram kaynakli timorler ¢cok nadir gortlmektedir. Diyafram kitleleri; pri-
mer benign diyafram timérleri, primer malign diyafram timarleri, sekonder malign
neoplazmalar, kistler, enflamatuar lezyonlar ve endometriozis olarak siniflanir.

Diyafram timorlerinde spesifik klinik bulgu olmayip %20-50'si asemptomatiktir
(41,42). Oksuruk, dispne gibi solunumsal semptomlar, epigastrik agri ve hassasiyet,
kusma, bulanti, disfaji gibi gastrointestinal semptomlar gérulebilir.

Genelde tesadlfen ya da radyolojik inceleme sirasinda teshis edilir. Diyafram tu-
morleri radyolojik olarak akcigerin alt kismina uzanan yumusak doku kitlesi seklinde
gorunlp plevral sivi eslik edebilir, diyafram elevasyonunu taklit edebilir.

En sik gorulen benign diyafram timor tipi lipomdur (43). Diyafram timorleri
Tablo 2'de 6zetlenmistir.

Diyaframin Diger Bozukluklar

Kas gelisiminin tamamlanmamasina bagli olarak hemidiyaframda olusan hafif
formda eventrasyona diyafram horglct denir. Genelde sagda anterior yerlesimli
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Tablo 2: Diyafram timérleri

Diyafram tiimérleri

Benign tumorler

Malign tumorler

Lipom

Fibrom

Anjiyom
Anjiofibrom
Anjioleiomyom
Hamartom
Soliter Fibréz Timor
Kondrom
Lenfanjiyom
Leiomyom
Rabdomyofibrom

Fibrosarkom
Leiomyosarkom

Malign Fibréz Histiyositom
Hemanjioendoteliyoma
Hemanjioperistom
Fibromyosarkom
Rabdomyosarkom
Myosarkom
Kondrosarkom
Liposarkom
Nérofibrosarkom

Norolemmoma
Noérofibroma

olup sag kardiyofrenik sinlste opasite seklinde grdlir. Diyaframda herhangi bir ha-
sar yoktur. Diyafram horglicinin daha ciddi formunda horglclt diyafram olarak
bahsedilir ve direk grafide cift konttr olarak gordldr.

Konjenital veya kazanilmis olarak herniye sebebiyet vermeyecek 6lctide kiigtk
diyafragmatik defektler olabilir. Cerrahi esnasinda ya da otopsilerde fark edilir. Batin
ici gaz verilisini gerektiren batin ici mtdahelelerde pnémotoraks gelisimi ile kendini
gosterilebilir.

Diyafram hareketinin kisitlanmasi: Akcigerin, plevranin ve abdominal organlarin
bircok hastaligi da diyafram hastaliklari gibi diyafram hareketinde kisitlanmaya yol
acabilir. Diffiz amfizem ve astimda hiperinflasyona bagl olarak ekspiryumda diyaf-
ramin normal ylkselisi bozulabilir. Alt lob pnémonisi veya infarkti, akut plorit, kosta
kingi, subfrenik abse, akut kolesistit, peritonit gibi hastaliklarda hemidiyaframda
lokal irritasyon ile hareket kisitlanmasi ortaya gikabilir.

Aksesuar diyafragma: Sag hemidiyaframin muskulokitandz bir membranla iki
kisma bolindigu nadir bir anomalidir.

Pil Uygulamalari

Santral alveoler hipoventilasyon, spinal kord hasarlari, alt ve Ust motor néron hasta-
liklari ve frenik sinir yaralanmalar ile diyafram yetmezligi olusabilir. Boyle bir durum-
da pozitif basingl ventilatér, frenik sinir sitimulasyonu veya diyafram pil stimulas-
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yon sistemi ile solunum islevi yerine getirilerek yasam strdtrilmektedir. Amyotrofik
lateral skleroz (ALS) hastalarinda frenik sinir stimulasyon sisteminin yetersiz kalma-
sinin sebebi ise ALS'nin hem Ust hem de alt motor néronlari tutuyor olmasidir. C3
spinal kord hasarinda frenik sinire ait cok sayida lif hasar gordr, spontan solunum
strdurtlemez ve frenik sinir stimilasyonu ve diyafram pil stimilasyonu ihtiyaci do-
gar. C4-5 spinal kord hasari durumunda ise frenik sinire ait az sayida lifler hasar
goreceqi icin kendi nefes alabilir ama solunum yetmezligi olusabilir. Bu durumda
cok detayli bir sekilde arastirilarak pil karari verilmelidir.

Diyaframa pil uygulamasi, kronik solunum yetmezligi olan ya da mekanik ven-
tilatore baglh amyotrofik lateral skleroz, santral alveoler hipoventilasyon ve spinal
kord yaralanmasi olan hastalarda uygulanmaktadir. Bu uygulamada iki temel yol
vardir. Frenik sinirin kendisi ya da diyafram kasinin motor noktalarinin uyariimasi
ile elektriksel stimulasyon uygulanir. ilk kullanilmaya baslanan frenik sinirin servikal
veya torakal yolla erisilerek direkt uyarilmasi, daha sonra gelistirilen sistem ise, lapa-
roskopik yolla diyafragma muskuler yapisinin; “motor mapping” denilen yontemle,
uygun bolgelerinin belirlenmesiyle uyariimasidir (44).

Gogus Duvari Hastaliklari

Gogus kafesi; omurga, gogus duvari ve diyafram ile sinirlanir. Gégus duvari; ke-
mik yapilar (kaburga, omurga), solunum kaslari ve merkezi sinir sistemini solunum
kaslariyla birlestiren sinirleri icerir. G6gus duvari solunum pompasinin dnemli bir
unsurudur. Gogus duvarinin yapisini degistiren hastaliklar, pompanin islevini etkiler
ve solunum patolojilerine neden olur. G6gus duvarinin mekanik yapisina etki eden
cesitli kuvvetler, akciger hacminin belirlenmesinde énemlidir. Ozellikle, gégus duva-
r patolojileri, solunum sistemi fizyolojisinde kisitlayici rol oynar.

G6gUs duvarinin solunum fonksiyonunu etkileyen gogus duvari yapisi hastaliklari;
* Konjenital ve cocukluk anomalileri

* Kifoz ve skolyoz

* Ankilozan spondilit

* Travmatik ve iatrojenik strecler (6rnegin torakoplasti)

* Morbid obezite

GOgUs kafesi diyafram ile batin boslugundan ayrilir. Abdominal basing degi-
siklikleri diyafram hareketlerini etkileyerek g6gus duvari mekaniklerinde degisime
sebep olur. Ayakta ve yatar pozisyonda da abdominal yapilarin diyaframa etkisi ile
g6gus duvarinin mekanik 6zellikleri degismektedir. intragastrik basing intraabdomi-
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nal basinci yansitir. Plevral basing ile intragastrik basing farki transdiyafragmatik ba-
sincl gosterir. Istirahatte fonksiyonel rezidizel kapasite Gizerinde transdiyafragmatik
basing sifirdir, diyafragmatik gerilme yoktur. Fonksiyonel rezidiel kapasite altinda
ise intragastrik basing plevral basincin Gzerine cikar, transdiyafragmatik basing po-
zitif olur ve diyafram pasif olarak kasilir. Supin pozisyonda intraabdominal yapilarin
yercekimi etkisiyle toraks kavitesine dogru yer degistirmesine bagh olarak dik po-
zisyona gore vital kapasite %15 azalir. Patolojik durumlardaartmis intraabdominal
basinctan kaynaklanan diyafragmanin yukari dogru yer degistirmesi veya gerilmesi
nedeniyle akciger hacminde azalmaya yol acar.

GoOgus duvarindaki cogu anormallik azalmis kompliyansa baglh olarak total akci-
ger kapasitesinde azalmaya yol acar. interstisyel akciger hastaliklarindakinin aksine
rezidUel voliim korunur ya da artar. Egzersiz kapasitesi azalabilir. Daha siddetli rest-
riktif ventilasyon defekti olan hastalarda hipoventilasyon ve hiperkapni gorulebilir.
Hiperkapninin gelismesi, go6gus duvari anormalligi tipine ve gégus duvarl kompli-
yansina ve solunum kas kuvvetini etkileyen diger faktorlere bagh olarak degiskenlik
gostermektedir. Vital kapasitenin, tahmin edilenin yizde 40'indan daha azina dus-
tugunde, hiperkapni beklenir.

Akciger ve omurga grafileri bircok torasik anormalliklerinin belirlenmesinde kul-
lanilir. Bilgisayarli tomografi, pektus ekskavatum, pektus karinatum ve skolyozlu
hastalarin siddetinin belirlenmesinde faydalidir. Ayirici tanida arada kalinan vaka-
larda yardimci olur.

Konjenital Anomaliler

Konjenital gogus deformiteleri icerisinde en sik karsilasilanlar pektus ekskavatum,
pektus karinatum ve poland sendromudur (45).

Pektus Ekskavatum

Pektus ekskavatum kunduraci goégst veya huni gdégus olarak da tanimlanir. Pec-
tus excavatum, manubriumun orta kismindan baslayan ve ksifoide dogru ilerleyen
sternal depresyon ile karakterize edilen go6gus duvarinin konjenital deformitesidir.
insidansi 1/300-1/400 olarak degismektedir. Erkeklerde U¢ kat daha sik géralar.
Cocuklarda genellikle asemptomatik seyrederken ileri yasta egzersiz dispnesi ve de-
formite alaninda agr sikayeti bulunabilir ancak hastalarin cogu kozmetik kaygilarla
doktora basvurur. Hastalarin %15’de skolyoz, %1.5'de konjenital kalp hastaligi ve
Marfan Sendromu eslik edebilir.
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Sekil 5: Pektus ekskavatum
(Reproduced with per-
mission  from:  Chung
EK. Visual Diagnosis in
Pediatrics.  Philadelphia:
Lippincott Williams &Wil-
kins, 2006).

Sternumun kalbe basisi nedeni ile stroke volimde azalma, mitral valv prolapsu-
su, aritmiler ve egzersiz sonrasi sistolik Gftrimler duyulabilir.

Deformite derecesine bagl olarak restriktif solunum yetmezligi gelisebilir. Total
akciger kapasitesi ve vital kapasitede azalma saptanir.

Cerrahi dizeltme endikasyonlari tartismali olup postoperatif akciger fonksiyon-
lari, egzersiz toleransi ve stroke volimde dizelmenin oldugunu ve fark olmadigini
vurgulayan calismalar mevcuttur (46-51). Cerrahi; gec cocukluk ya da erken ergen-
lik doneminde planlanir (Sekil 5).

Pectus Karinatum

Pektus karinatum, guvercin gogsu olarak da tanimlanir. Genellikle sternum ve kostal
kikirdaklarin disa cikintisi ile olusur. Pektus ekskavatum deformitesinden daha az oran-
da gorultp insidansi 1/1500-1/2000 arasindadir. Siklikla ergenlik déneminde fark edi-
lir. Erkeklerde daha siktir. Skolyoz ve konjenital kalp hastaligi ile birliktelik gésterebilir.
Kondrogladiolar ve kondromanubriyal olmak tzere iki ana gruba ayrilir. En sik gérdlen
tipi kondrogladiolar tip olup sternumun orta ve alt kisimlari 6ne dogru cikinti yapar
(52,53). Kondromanubriyal tip daha az goérilen ve daha karmasik olan formudur.
Bu formda sternumun Ust kismi 6ne dogru uzanir ve sternumun goévdesi posteriora
deviye iken distal sternum tekrar 6ne yer degistirirek lateral bakida Z seklinde goruldr.

Deformite, vakalarin %30-50'sinde asimetriktir (53,54). Nadiren, gogsun bir ta-
rafinda pektus karinatum ve diger tarafta pektus excavatum ile kombine deformite
olabilir (54).

Cogunlukla 11 yasindan sonra fark edilir. Deformite ergenlik doneminde hizli
buytume ile birlikte belirgin hale gelir. Cogu kozmetik kaygilarla doktora basvurur.
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Beraberinde kas-iskelet sistemi anormallikleri sik gortlmekte olup en sik spi-
nal anomaliler ve skolyoz eslik eder (52). Marfan sendromu, Noonan sendromu,
kardiyofasiyokutanéz sendrom, Poland sendromu, osteogenezis imperfekta, Cof-
fin-Lowry sendromu ve Morquio hastaligi ile birlikte olabilir (55).

Deformitenin seviyesi ve skolyoz varligini degerlendirmede grafi kullanilir. Bilgi-
sayarli tomografi sternal aciyr dlcmek icin kullanilir. Haller indeksi denilen Pektus sid-
deti indeksi gdgus genisliginin sternum ve omurga arasindaki mesafeye bolinmesi
ile elde edilir ve normal degeri 2.58 dir (56). Haller indeksi ne kadar dusuk olur ise
deformite ciddiyeti o kadar agirdir.

Pektus karinatumlu hastalari degerlendirmek icin 6yka ve fizik muayene yeterli-
dir ek testlere gerek duyulmaz.

Pektus karinatumlu hastalarda kardiyorespiratuvar fonksiyon testleri genellikle nor-
maldir. Siddetli skolyoz ile iliskili nadir durumlarda, restriktif akciger hastaligr olusabilir.

Pektus karinatum kozmetik sorun olup tedavi deformitesinin ciddiyetine bagli-
dir. Hafif-orta sidette vakalarda korse-kusak uygulamasi tedavide kullanilirken sid-
deti agir vakalarda ise tedavi cerrahidir. Cerrahi tedavi pubertenin sonunda 13-16
yaslarinda onerilir.

Korse-kusak ile destekleme icin gdgstn esnekligini degerlendirmek énemlidir,
sert gogus duvari olan hastalarda uygulamasi zordur. Destekleme uygulanilan ol-
gularda defekt dlzelene kadar 2-6 ay glinde 23 saat korse uygulamasi, iskelet ol-
gunlasmasi tamamlanana kadar ise giinde 8 saat devami énerilir (Sekil 6) (57,58).

Sekil 6: Pektus karinatum (53).
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Poland Sendromu

Cogu kez tek tarafli pektoral kaslarin kismi ya da komplet yoklugu ile karakterizedir.
insidansi 1/10.000-1/100.000 arasindadir (59). Poland sendromunda gogus duvar
kaslarinin hipoplazisi veya aplazisi yani sira meme basi, meme dokusu, 2-4 veya 3-5
kosta ve kikirdaklarinin yoklugu, sprengel deformitesi (yiksek skapula) ve parmak
anomalileri (brakidaktili, sindaktili) gorulebilir.

Hastalarin cogunda solunum semptomlari yoktur, ancak gégus duvarinda (ins-
pirasyon sirasinda ice dogru hareket) paradoksik solunum hareketi gorulebilir.

Kifoskolyoz

Omurganin anteroposterior duzlemde acilanmasi kifoz, lateral acilanmasi ise skol-
yoz olarak tanimlanir. Kifoskolyoz siddeti Cobb acisi ile belirlenir. Cobb acisi ver-
tebranin normal ekseninden sapma olan alanda Ust vertebranin Gstlinde cizilen
bir dogru ile alt vertebranin altindan cizilen dogrunun kesisimindeki agi 6lcim ile
bulunur. Cobb acisi 100 deceden buylk ise ciddi deformiteyi gosterir. Cogunlukla
idyopatiktir ancak konjenital ya da sekonder nedenlerle de goérilebilir. Kifoskolyoz
nedenleri Tablo 3'de siralanmistir.

Agir kifoskolyozun temel fizyopatolojisi alveolar hipoventilasyon, hipoksik vazo-
konstruksiyon, pulmoner arteriyel hipertansiyon ve kor pulmonale ile sonuclanan
restriktif akciger hastaligidir. Kardiyopulmoner hastaligin semptom ve bulgulari ge-
nellikle dort ve besinci dekatlarda ortaya ¢ikar. Bu dénemden sonra hastaligin seyri
hizla kotulesebilir.

Solunum fonksiyon testlerinde vital kapasite ve total akciger kapasitesinde azal-
ma ve normal veya artmis rezidlel volim gozlenir. Restriksiyon hem akciger hem
godgus duvari kompliyansinin azalmasina baglidir. Gégus duvari kompliyansindaki
azalma skolyoz acisi ile koreledir. Akciger kompliyansindaki azalma mikroatelektazi-
ler veya restriktif goégus duvarina bagli akciger havalanma azhiginin yol actigi yuzey
geriliminin etkisine baglanabilir. Santral hava yollarinin sikismasina bagli veya bron-
siyal torsiyon oldugunda hava yolu obstruksiyonu olabilir. Bunun haricinde buytk
cogunlukta hava yolu direnci normaldir.

Ylzeyel solunuma ve ventilasyon-perfliizyon dengesizligine sekonder gelisen al-
veolar hipoventilasyon ile hiperkapni ve hipoksemi gorulir. Yardimcr solunum kas
kullanimi belirgindir. Uykuda ise 6zellikle REM déneminde kaslarda hipotoniye bagli
hipoventilasyon gelisir. Nokturnal hipoventilasyon ve arterial oksijen desatlrasyonu
gozlenir.



BOLUM 8 | Diyafram ve Gogis Duvan Hastaliklar [l

Tablo 3: Kifoskolyoz nedenleri

Kifoskolyoz Nedenleri

1. Idyopatik

2. Noromuskuler hastaliklar
— Muskuler distrofi
— Polyomyelit

— Serebral palsi

3. Vertebral hastaliklar
— Osteoporoz/Osteomalazi
— Pott Hastaligr (tlberkiloz spondiliti)
— Nérofibromatozis

— D vitaminine direncli rasitizim

4. Bag Dokusu Hastaliklari
— Marfan sendromu
— Ehlers-Danlos sendromu

— Morquios sendromu

5. G6gus Kafesi Anomalileri

— Torakoplasti

— Fibrotoraks

Egzersiz kapasitesi azalir ancak interstisyel akciger hastaligi olan hastalardakine
oranla egzersizle desattrasyon nadirdir.

Siddetli restriktif bozuklugu olan hastalar hipoventilasyon ve hiperkapni riski
altindadir. Hiperkapni gelisimi, gégus duvari anormalligi tipine ve gégus duvar
kompliyansi ve solunum kas kuvvetini etkileyen diger faktérlere bagh olarak degis-
kenlik gosterir. Vital kapasitenin, tahmin edilenin ylGzde 40'in altina dismesi duru-
munda hiperkapni icin dikkat edilmelidir.

Genc idiopatik skolyozlu hastalar genellikle asemptomatiklerdir. Orta yash has-
talarda ise dispne, azalmis egzersiz intoleransi, akut solunum infeksiyonlari gézlenir
ve bunlar solunum yetmezligi igin risk faktorleridir.

Tedavide pulmoner rehabilitasyon ve noninvaziv mekanik ventilasyon oénerilir.
Noninvaziv mekanik ventilasyon (NIMV) ile akciger volimlerinde, solunum fonk-
siyonlarinda ve arter kan gazlarinda dizelme saptanir. NIMV ile solunum sistemi
kompliansi artar, atelektaziler ve ventilasyon/perflizyon orani duzelir, solunum is
yUkU azalir, solunum kaslari dinlendirilir (60-62).

G
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Cocuklarda ve adolesanlarda ise duzeltici cerrahi tercih edilmektedir. Tedavi se-
cenegi Cobb acisinin derecesine ve blylime potansiyeline baglidir. Cerrahi mida-
helenin ana amaci kavislenmenin ilerlemesini engellemek, ikincil amaci ise parsiyel
olarak kavislenmeyi dizeltmektir. En sik uygulanan cerrahi islem kemik greft ve ins-
trumentasyon ile posterior spinal fizyon operasyonudur.

Ankilozan Spondilit

Ankilozan spondilit, etyolojisi tam olarak bilinmeyen kronik enflamatuar ilerleyici bir
hastaliktir. Omurgada, spinal eklemlerde ve komsu yapilarda belirgin inflamasyon
ile asendan kemik flizyona yol acar. Periferal eklem tutulumu daha az olmasina
karsin kalca ve omuz eklemleri olgularin 1/3'tinde tutulur. Yaklasik 1/2000 insi-
dansta goraltr. HLA-B27 ile yakin iliskilidir. Erkeklerde 4-8 kat daha fazla tani alir.
Semptomlar genellikle 3. Dekatta ortaya gikar. Aralikli veya strekli kronik sirt agrisi
ana semptomdur. Bilateral sakroileit, anterior Uveit, periferik artrit, kardiovaskuler
hastaliklar (aort yetmezligi, aort kokd dilatasyonu, torasik aort anevrizmalari), inf-
lamatuar barsak hastaligi eslik edebilir. Hastalarin %1-2'sinde akciger grafisinde
ploroparankimal bulgular vardir. En sik rastlanilan bulgu Ust loblarda fibrobulloz
hastaliktir. Apikal fibroz genellikle asemptomatiktir ve uzun bir hastalik stresi ile
iliskilidir. Yuksek coztnurluklu bilgisayarli tomografideki bulgular radyografi bul-
gularindan cok daha yaygindir. Mozaik patern, subplevral nodiller ve parankimal
bantlar hastaligin erken déneminde de gorulebilir (63,64).

Kostavertebral eklemlerde flizyon nedeni ile gogus duvarinda fiksasyon olur.
Benzer sekilde manubriosternal simfizis ve sternoklavikular eklemlere baglanan kas
ya da ligamentlerin fibrozisine bagl anterior g6gus duvarinda fiksasyon gelisebilir
(65). G6gUs duvarinda, dérdlncul interkostal aralik seviyesinde, 2.5 cm altinda eks-
panse olmasi g6gus duvari tutulumunun gostergesidir (66).

Go6gUs duvar restriksiyonuna ragmen siklikla hastalarda hafif restriktif bulgular
izlenir, total akciger kapasitesi ve vital kapasite hafifce azalmistir. Gaz degisimi, hava
akimi ve akciger kompliansi genellikle normaldir.

Temel olarak destek tedavi uygulanir. Antienflamatuvar tedavinin akciger tutulu-
munu etkiledigi gosterilememistir. Akcigerlerde fibrozis progressif olabilir. Hemop-
tizi, pnémotoraks ve stiperenfeksiyon komplikasyon olarak gelisebilir.

Yelken Gogus (Flail Chest)

GO6gUs duvarinda Ug veya daha fazla ardisik kaburganin, iki veya daha fazla yerden
fraktUrd ile yzen bir bolim olusur. Kiint gégus travmasinin bir sonucudur. Yelken
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goguste kosta kiriklari ile g6gus duvarinin bir kismi ayrilarak paradoksal harekete
neden olur. Fraktlr hattina klavikula ve sternum kingi da dahil olabilir. G6gus du-
varinin stabilitesinin bozulmasi ile intratorasik basing defekti gelisir ve bu durum
hipoventilasyona sebep olur.

Yelken goguste siklikla akciger kontlzyonuda olabilir ve alveolo-arterial oksijen
gradientinde bozulmalar meydana gelir. Bu hastalarda pnémoni, atelektazi ve ARDS
gelisme riski yuksektir. Yelken g6gus olgularinda karsilasilan akciger komplikasyon-
lart pndmotoraks, hemotoraks, pulmoner kontlizyon, pnémoni, atelektazidir (67).

GUnUmuzde yelken gdgus icin yaygin tedavi ydontemi mekanik ventilator ile in-
ternal pnémotik stabilizasyondur (68,69). Operasyon disi tedavi yontemleri arasinda
distan bandajlama, kum torbasi ile basi uygulamasi, yarali tarafin Gzerine hastanin
yatirilmasi gibi pozisyonel onlemler mevcuttur. Yelken goguistn ciddiyetine bagli
olup minor vakalarda konservatif yaklasim, agri palyasyonu yeterlidir. Entlibasyon
endikasyonu olmayan, hemodinamik olarak stabil olan hastalarda yiz maskesi ile
noninvaziv pozitif ventilasyon uygulanabilir. Agresif medikal tedaviye ragmen on-
lenemeyen solunum yetmezligi, toraks duvarinin 6n ve yan kismini kaplayan genis
ylzeyli yelken goégus durumu, ventilator tedavisini sonlandirmadaki basarisizlik gibi
durumlarda veya baska bir nedenle torakotomi planlaniyorsa cerrahi fiksasyondan
soz edilir (70).

Torakoplasti

Torakoplasti, ampiyem tedavisinde plevral boslugun obliterasyonu icin kullanilir.

Altta kalan akciger dokusunun kollapsi ya da enfekte plevral boslugun ortadan
kaldiriimasi saglanir. Ginimuzde postpndmonik ampiyem ve rezeksiyon sonrasi
gelisen ampiyem tedavisinde sinirli olarak kullaniimaktadir.

Bu hastalarda progressif olarak skolyoz gelisebilir ve restriktif patern izlenir. Total
akciger kapasitesi ve vital kapasite azalmis, rezidizel volim korunmustur. Hastalar-
da yaslanma ile beraber progressif kronik solunum yetmezligi gelisebilir.

Primer olarak tedavi destek tedavisi, pulmoner rehabilitasyon ve kronik solunum
yetmezligine yonelik tedavidir.

Fibrotoraks

Plevral inflamasyona bagli veya enfektif parankimal hastaliklara sekonder olarak
akcigeri saran visseral plevranin fibrozisi sonucu gelisir ve restriktif bozukluk ile so-
nuclanir.
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G6gUs duvari hareketlerinin kisitlanmasina bagl solunum fonksiyon testlerinde
restriksiyon saptanir. Alveolar hipoventilasyona bagli hiperkapni gelisebilir.

Fibrotoraksin cerrahi tedavisi dekortikasyon olup esas amag fibrotoraksin olusu-
muna sebep olan etyolojik faktorin etkin tedavisi olmalidir. Fibrotoraks ampiyem,
hemotoraks, plevral eflizyon ve tliberkilozun etkin tedavisi ile dnlenebilir.

Obezite

Vicut kitle indeksi >30 kg/m? oldugu durumlarda obeziteden s6z edilir. 50'nin Uzeri
ise siddetli obezite olarak tanimlanir. Tim obez hastalarda hipovetilasyon gelismez.

Bu tdr hastalar siklikla, solunum fonksiyon testlerinde obstruktif degisiklik ol-
mamasina ragmen kronik obstriktif akciger hastaligi veya astim gibi yanlis tanilar
almaktadir (71). GUnduz veya gece hipoksemisi Uyku apne sendromunda veya yal-
nizca obezitede gordlebilir (72).

Pulmoner hipertansiyon, sag kalp yetmezligi, efor dispnesi, yuksek juguler ven6z
basing, hepatomegali, pretibial ddem, polisitemi, fasiyal pletore gorulebilir.

Hipoventilasyonla uyumlu olarak arter kan gazi analizinde hiperkapni (arteriyel
karbondioksit basinci PaCO, >45 mmHg) vardir.

Hipoksemi (PaO, <70 mmHg) genellikle vardir. Ciddi nokturnal desatlrasyon
da yaygindir.

Tekrarlayan hipoventilasyon veya apne ile iliskili hipoksemiye baglh polisitemi na-
diren bulunabilir.

Normal solunum fonksiyon testleri (SFT) taniyi dislamaz.

Abdominal icerik diyafram ve g6gus duvari kompliyansina etki ederek solunum
dinamikleri bozulur. Obezitenin siddeti ile korele olarak solunum rezervindeki dus-
me daha belirgin izlenmektedir. Obezite Hipoventilasyon Sendromun (OHS)'da
obezite nedeniyle SFT’'lerde restriktif bir patern vardir, 6zellikle BMI daha yiksek
olanlarda FEV./ FVC orani korunurken hem FVC hem de FEV, azalir (73,74). Daha
yaygin olarak, fonksiyonel rezidiel kapasitede ve ekspiratuar rezerv hacminde azal-
ma gorulur (74).

Obez hastalarda grafide tipik olarakkarindan dolay her iki hemidiafram yukselir
ve kalp sag ventrikul hipertrofisine bagli olarak genisleyebilir.

Elektrokardiyografi (EKG) ve ekokardiyografide ileri OHS'yi zorlastiran pulmoner
hipertansiyondan sag ventrikil genislemebulgular gorulebilir (75,76).

Obezite hipoventilasyondan sphelenilen hastalarda karbondioksit takibi yapila-
bilen polisomnografi altin standarttir.
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OHS’ye bagli oldugundan stphelenilen hiperkapnik solunum yetmezligi ile bas-
vuran hastalar icin pozitif basincli ventilasyon tedavi olarak uygulanir (77-79).

Ayricaobez bireylerde;
* Aciklanamayan glnduz oda havasinda SpO, <%94 veya gece SpO, <%80
» Eforla agiklanamayan dispne varliginda,
e Pulmoner hipertansiyon ve/veya sag kalp yetmezligi bulgulari varliginda,
* Polisitemiyi gosteren pletore varliginda,

* Venoz kan érneklemesinde yikselmis bikarbonat varliginda ileri degerlendir-
me yapilmalidir.

Obezite hastalarinda hipoventilasyon ilk ¢nce uyku sirasinda belirgin hale gelir
(80).

Kronik alveolar hipoventilasyon varliginda arter kan gazinda kronik hiperkarbik so-
lunumsal asidozun kompansasyonu icin metabolik alkaloz ve bikarbonat yiksekligi
gozlenebilir. Bikarbonat seviyesinin 27 mEq /L'den ylksek saptanmasi OHS olasiligi-
ni 6nemli dlctde arttirir.
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Noéromuskiiler Hastaliklarin Fizyopatogenezi

Noromuskdler hastaliklar kaslarin sinirlerini, néromuskdler kavsagi ve kasin kendisini
etkileyen hastaliklar kapsayan genis bir gruptur. Tanimlanmis alt siniflariyla birlikte
sayisi 1000’e yakin hastaliga ulasan genis bir kiime olan néromuskdler hastaliklar
temel olarak 3 grupta incelenebilir (Tablo 1). Birinci grupta motor néron hastaliklar
ve periferik néroptaileri kapsayan nérodejeneratif (ndronopatiler-noropatiler) hasta-
liklar yer alir. ikinci grup, tutulan kasin fonksiyonunda bozukluga yol acan sinir kas
kavsagini tutan néromuskuler hastaliklar, Gglincl grup ise kasin kendisi ile ilgili bir
hastalik nedeniyle kas fonksiyonu azalan veya kaybolan kas hastaliklaridir (miyopa-
tiler) (1,2).

1. Néronopatik ve Néropatik Hastaliklarin Patogenezi

Ust motor néronlarin yani istemli hareketleri saglayan yolun ilk néronlari olan santral
motor noronlarin tutulumu ile meydana gelen hastaliklar néronopatik hastaliklar,
noronun periferik kisminin (akson/miyelin) etkilenmesi ile meydana gelen hastaliklar
noropatik hastaliklar olarak tanimlanir (Tablo 1). Etkilenen kisim miyelin ise (demiyeli-
nizasyon) aksonda yapisal degisiklik olmaksizin miyelin kaybi olusur. Etkilenen kisim
akson ise aksonal bolgenin hasarina bagl yapisal degisiklikler ortaya cikar. Her iki
durumda da etkilenen kaslarda glicstizlik, refleks kaybi, duyu kaybi gibi belirtiler ile
kendini gosterir. Agir hastaliklarda hastaligin son dénemlerinde genellikle solunum
yetmezligi, agir akciger enfeksiyonlari veya asfiksi gorulur (3,4).

g 2



BOLUM 8 | Néromiskiler Hastaliklara Giris vl

Tablo 1: Néromuskiiler hastaliklarin siniflamasi

On Boynuz Hiicre
Hastaliklari-
Noronopatik
Hastaliklar

Periferik Sinir
Hastaliklar-
Noropatik
Hastaliklar

No6romauskuler
Kavsak Hastaliklan

Primer Kas
Hastaliklan-
Miyopatiler

Amyotrofik Lateral

Gullian Barre

Myastenia Gravis

Duchenne ve Becker

Skleroz sendromu Lambert Eaton muskdler distrofisi

Akut polyomyelit Polinéropatiler Sendromu Genetik gecisli

Spinal muskdler Tuzak noropatiler Botulizm myopatiler

atrofi Travmatik ve toksik | Organofosfat Kortikosteroidlere
bozukluklar zehirlenmesi bagli myopati
Agir hastalik Polimyozit

polindropatisi

2. Noromuskiiler Kavsak Hastaliklarinin Patogenezi

Noromuskdler kavsak, bir sinirden kasin bir bolgesine elektriksel sinyali tasiyan kim-
yasal yolak olarak tanimlanabilir. Néromuskuler kavsak, presinaptik bolge, sinaptik
bosluk ve postsinaptik boélge olmak Gzere (¢ ana boélgeden olusur. Bir kasa ilgili
sinirden uyari geldiginde, presinaptik terminalden voltaj-bagimh Ca2+ kanallari va-
sitastyla asetilkolin (ACh) molekdlleri sinaptik araliga dokdldr. Asetilkolin molekilleri
postsinaptik membranda ACh reseptoérlerine baglanir. Boylece lokal bir son plak
potansiyeli olusur. Bu sayede olusan lokal potansiyel, membran boyunca yayilan
bir aksiyon potansiyeli olusturur ve kas kontraksiyonu gerceklesir. Eger bu son plak
potansiyeli esigi gecerse, membran boyunca yayilan bir aksiyon potansiyeli ve boyle-
ce kas kontraksiyonu olusur. Normalde kas membraninda, guvenlik faktori olarak,
esikten daha fazla bir depolarizasyon olusur. Néromuskuler bileske bozukluklarinin
hepsinde temel sorun, degisik nedenlerle bu guvenlik faktortiindn azalmis olmasidir.
Noromuskdler kavsagin herhangi bir boliumuntn farkli nedenlerden dolayi (edinsel,
toksik nedenler, genetik nedenler) etkilenmesi veya miyastenia gravis ya da Lam-
bert-Eaton miyastenik sendromunda oldugu gibi néromuskuler kavsakta kritik rolt
olan iyon kanallarina karsi otoantikorlarin olusumu néromuskuler kavsak hastalikla-
rina yol acar (5). Néromuskuler kavsak hastaliklari kalitimsal ve edinsel olmak Gzere
iki ana baslik altinda toplanir ve cogunlukla otoimmin hastaliklaridir.

3. Miyopatilerin Patogenezi

Iskelet kasi antijenlerine karsi gelisen otoimmun / otoinflamatuvar yaniti sonucu
meydana geldigi dustntlen miyopatiler, etyolojisi tam bilinmeyen heterojen kas
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hastaliklari kiimesidir. Klinik bulgular egzersiz intoleransi, kramp, progresif kas gii¢-
stzIugu ile karakterizedir. Miyopatiler kalitimsal, edinsel ve diger nedenlere bagli
miyopatiler olmak Uzere (ic ana baslik altinda toplanir (6) (Tablo 1).

Noéromuskuler hastaliklarda solunum sisteminin etkilenmesi énemli bir morbidi-
te nedenidir. Klinik seyrinden bagimsiz olarak, néromuskuler hastaligi olan hasta-
larda solunum kas glcsizltgu ciddi bir sorundur. Miyastenia gravis, Guillain-Barré
sendromu, Amiyotrofik Lateral Skleroz gibi hastaliklarda énemli oranda solunum
sistemine ait problemler gelismekte ve hastalarda mekanik ventilasyon ihtiyaci ge-
rekmektedir (7-9). Néromuskuler hastaliklarin solunum sistemine etkisini anlayabil-
mek icin solunum sisteminin santral organizasyonunu bilmek gerekir.

Solunum sisteminin santral organizasyonunda, solunum isi yeterli oksijenin alinip
karbondioksitin elimine edilmesini saglayan temel iki mekanizma ile kontrol edilir.
Birincisi metabolik veya otonom sistem ikincisi volanter sistemdir. Solunumun meta-
bolik / otonom kontrolt medullanin 2/3 Gst bélumU ve ponsta yerlesmis néronlar ta-
rafindan saglanir. Solunumun spinal organizasyonu ise dort adet spinal motor grup
ile saglanir. Bunlardan birincisi Gst servikal inspiratuar néronlar (C1-C3) medulladan
C3 seviyesine kadar inerler ve interkostal bélgeyi innerve ederler. ikincisi frenik mo-
tor ve interndronlar (C3-C5) diyafram kasini, G¢linclsu interkostal motor ve inter-
noronlar (T1-T12) interkostal kaslari, dordlincist abdominal motor ve internéronlar
abdominal kaslari innerve ederler. Noromuskuler hastaliklarda solunum sisteminin
degisik seviyelerde etkilenmesi ile farkli klinik bulgu ve belirtiler verebilir. Noromaski-
ler hastaliga bagli solunum kaslarinin (inspiratuar, ekspiratuar, Gst hava yolu) zayifligi
yetersiz ventilasyon, nefes darligi, ortopne, aksesuar kaslarin kullanimi, torako-abdo-
minal paradoks solunum, hipoksemi, hiperkapni, nokturnal hipoventilasyon, giindiiz
asiri uyku hali, sabah yorgunlugu, yetersiz 6ksurik, sekresyonlarin temizlenemesi ve
enfeksiyona yatkinliga neden olabilir. Ayrica bulbar kaslarda olusan disfonksiyonu ile
yutma bozuklugu, dizartri, disfaji, zayif cignemeye neden olabilir (10-13).
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Noromuskdler hastaliklarda solunum sistemine ait problemler solunum kaslarinin
tutulumu ile baslar. Solunum kaslari inspiratuar kaslar (diyafram, parasternal, skalen
ve aksesuar kaslar), ekspiratuar kaslar (eksternal interkostal ve abdominal kaslar) ve
bulbar kaslar (palatin, farengeal, genioglossal kaslar) olusur. Meydana gelen ins-
piratuar ve ekspiratuar kas glicsizlugu ile ventilasyonda bozulma, akciger kompli-
yansinda azalma, vital kapasitede disme, solunum is ylkinde artis, solunum yet-
mezligi, Oksurik refleksinde bozulma, mikro-atelektaziler gelisir ve pnémoni siklig
artar. Bulbar kas grubu olarak tanimlanan yiz, orofarengeal ve laringeal kaslar, ko-
nusma, yutma ve hava yolu sekresyonlarinin temizlenmesinde rol oynamaktadir. Bu
kaslarin yetersizliginde aspirasyon riski artmakta ve uykuda solunum bozukluguna
yol agmaktadir. Bilinen néromuskdler hastalik tanisi olan olguda yeni ortaya cikan
efor dispnesi, takipne, ortopne, ylzeysel solunum, konusma sirasinda climlelerin
kisalmasi, abdominal veya torakal paradoksal hareketler, dksurtkle ilgili sorunlar
solunum sistemi tutulumunu akla getirmeli ve tanisal islemlere baslanmalidir. Bu
hastalarda CO2 6lctmleri, solunum fonksiyon testleri (SFT) veya polisomnografik
Olctimler periyodik olarak yapiimalidir (1-4).

Solunum Kas Giiciinin Degerlendirilmesi

Noromuskdler hastaliklarda solunum kaslarinin degerlendirilmesinde SFT kullanilir.
Yapilan SFT'de restriktif patern beklenir. FEV. (birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar
volim)/FVC (zorlu vital kapasite) orani normal iken FVC ve FEVW’de azalma (<%80)
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olmasi, TLC (total akciger kapasitesi)’'de azalma olmasi néromuskiler hastaliklar-
da beklenen restriktif paterni ortaya cikarir. Ayrica yatar pozisyonda yapilan SFT
Olciimlerinde FVC'de ve VC'de (vital kapasite) dik pozisyona goére %10’dan daha
fazla dusus olmasi, MVV (maksimum istemli solunum)’de azalma goérilmesi, MIP
(maksimum inspiratuar basing) veya MEP (maksimum ekspiratuar basing)'de azal-
ma beklenen SFT anormallikleridir. DLCO (karbonmonoksit diflizyon testi) genellikle
normaldir (5,6).

Oksuriik Refleksinin Degerlendirilmesi

Noromuskdler hastaliklarda inspiratuar kas tutulumu akciger volimlerinde azalmaya
neden olurken ekspiratuar kaslarin tutulumu ise 6kstrigun ekshalasyon dénemin-
de gug yetersizligine neden olur. Bulbar kaslarin tutulumu sonucu ise inspirasyon
sonrasi glottis kapanmasi yeterli olamadigi icin 6ksurk etkinligi azalir. Okstrigin
etkinligini dlcmek icin pik okstriik akimi hizi kullanilir. Hasta derin inspirasyondan
sonra zorlayarak ¢ksurtalir ve olusan akim hizi bir yliz maskesi veya agizlik eklenmis
pik akim Olcer (peak flow meter) ile élctlir. Akim hizi 160 L/dakikadan az olanlar-
da etkin olmayan okstrik oldugu kabul edilmektedir. Akim hizi 160-270 L/dakika
arasinda olanlar solunum yolu infeksiyonlari yoninden ylksek riske sahiptir. Ayrica
Akim volim halkasi cizdirilirken ekspiratuar akim sirasinda gecici bir yikselme piki
(6ksuruk piki) bulunmamasi da okstrigin etkin olmadigini géstermektedir. Yine
MEP degeri 60 cmH20'dan daha az olanlarda ¢ksurik etkin degildir (7-9).

Yutmanin Degerlendirilmesi ve Aspirasyonun Onlenmesi

Yutma fonksiyonlari bozulmus hastalar aspirasyon icin risk altindadirlar. Bulbar
kaslarin tutulumu ile faringeal ve laringeal kaslar arasindaki uyum bozuldugundan
ve bu kaslardaki gui¢suzlik nedeniyle yutma bozuklugu goérdlebilir. Néromuskuiler
hastalik tanisi olan olguda oral beslenme sirasinda bogulur gibi olmak ve dksurik
gelismesi yutma fonksiyon bozuklugu icin uyarici olmalidir (10,11).

Uykuda Solunum Bozuklugunun Degerlendirilmesi

Noromuskdler hastaliklarda uykunun REM doneminde yardimci solunum kaslarinin
aktivitelerinin azalmasi ve glossofarengeal kaslardaki tonus kaybi ile birlikte Ust so-
lunum yollarinda obstriksiyon gorilir. Polisomnografi (PSG) bu hastalarda uykuda
solunum bozuklugunu derecesini degerlendirmek icin kullanilabilir (12).
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Mekanik Ventilasyon Destek ihtiyacinin Degerlendirilmesi

Noromuskuler hastaliklarda ventilasyon destegi, 6zellikle polio sekeli olan hasta-
larda kullanim ile baslamis ve yayginlasmistir. Hastalarda solunum kas tutulumu
tidal hacmin azalmasina yol acmaktadir. Bu baslangicta solunum sayisinin artisi ile
kompanse edilse de daha sonra dekompanzasyon ve alveoler ventilasyonda azalma
gozlenir (5,8,13,14). Baslangicta geceleri gorllen hipoventilasyon zamanla gun-
diizde goérulmeye baslar. Parsiyel karbondioksit basinci (PaCO,) degerlerinde artis
saptanir. Ayrica tidal hacimdeki dismeler hastalarda atelektezilere yol acar, atelek-
taziler ise sagdan sola gecen sant miktarini artirir ve hipoksemi gézlenebilir. Yapilan
calismalarda NIMV'nin hastalarda alveolar ventilasyonda, uyku kalitesinde ve hayat
kalitesinde diizelme ve sag kalimda uzama sagladig bildirilmistir (8). Néromusku-
ler hastaliklarda da ventilasyon destedi solunum kaslarinin dinlenmesini saglayarak
bozulmus ventilasyonun diizelmesine katki saglamaktadir. Noktiirnal NIMV ile bu
hastalarda uyku kalitesinde ve uyku evrelerinde diizelme saglanmaktadir (14). Ay-
rica atelektatik alanlarinin agilmasini saglayarak pulmoner ventilasyonda dizelme
saglar. Solunum kas glict degerlendirilmesi sonrasi SFT'de FVC'nin %50'den fazla
azaldigr durumlarda, MIP > -30 cmH20, MEP <40 cmH20 oldugu durumlarda,
noktlrnal hipoksemi (oksijen tedavisine ragmen O2 saturasyonu <%88) ve hiper-
kapni saptanan hastalara solunumsal destek verilmesi gereklidir (13-15).
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Alt siniflariyla birlikte sayisi 1000'e yakin néromuskuler hastalik vardir. Bu hasta-
liklarin tutulum paternleri ve patofizyolojik mekanizmalari birbirlerinden farklidir.
Fakat morbidite ve mortaliteden sorumlu ortak solunum sistemi komplikasyonu so-
lunum yetmezligidir. Néromuskuler hastaliklarda inspiratuar kas tutulumu nedeniy-
le hipoventilasyon gorulir. Akciger kompliyansinda azalma, vital kapasitede disme,
solunum is ylkinde artis ve ekspiratuar kas tutulumu nedeniyle olusan oksurik
ve havayolu temizleme kabiliyetinde bozulma ve mikroatelektazilere yol acar. Ay-
rica uykuda ortaya cikan farengeal kas zayifligi nedeniyle olusan Ust solunum yolu
obstruksiyonu, yutma fonksiyonlarinin bozulmasiyla ortaya cikan aspirasyon riski
ve noktlrnal hipoventilasyon solunum yetmezligi gelisiminde ortak patofizyolojik
faktorlerdir (1). Bu bolimde klinik pratikte solunum sistemi komplikasyonunun sik
goruldigu néromuskuler hastaliklara deginilmeye calisiimistir.

Amiyotrofik Lateral Skleroz

Amyotrofik lateral skleroz motor néron sisteminin en sik gérilen nérodejeneratif
hastaligidir. insidansi yaklasik yilda 3-8/100.000 kadardir. Sporadik vakalar genel-
likle altmisli (60-65) yaslarda, kalitsal formlari ise ellili yaslarda (46-55 yas) baslar.
Hastaligin nedeni tam bilinmemektedir. Olgularin yaklasik %5-10’unda genetik ka-
litimsal gecis s6z konusudur. Multipl genetik ve cevresel faktérlerin birbiriyle etkiles-
mesi sonucu gelistigi distntlmektedir. Amyotrofik lateral skleroz'da motor korteks
ve medulla spinaliste bulunan motor néronlar es zamanli dejenerasyona ugrar (2,3).
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Amyotrofik lateral skleroz'da dejenerasyona neden olan hicresel patofizyolo-
jik stirecler, anormal protein agregasyonu ile baslar. Hicre govdesi ve aksonunda
protein inkllzyonlari gézlenir. Bunun disinda oksidatif hasar, mitokondrial disfonk-
siyon, apoptozis, anormal blylime faktori ekspresyonu gibi nedenlerin de dejene-
rasyona yol acabilecegi distintlmektedir (4,5).

Amyotrofik lateral skleroz’'da solunum fonksiyonlarinin etkilenmesi yasam kalite-
si ve sag kalimin en énemli géstergesidir. Olim genellikle solunum kas tutulumuna
baglhdir (6). Inspiratuvar kas gulicstizligl baslamasi ile birlikte gece REM uykusu
sirasinda hipoventilasyon belirginlesir. Obstruktif ve santral apneler goralir. Has-
taligin progresyonu ile birlikte hipoventilasyon uyku disina kayar ve tip 2 solunum
yetmezligi ortaya cikar. Oksurtk etkinliginde azalmanin zemin hazirladig atelektazi
gelisimi, hipoksemiye sebep olur. Mukus tikaglari olusur ve alt solunum yolu enfek-
siyonuna zemin hazirlanir (7).

Amyotrofik lateral skleroz'da tedavi primer hastaliga ve semptomlara yonelik
olmak Uzere ikiye ayrilir. Primer hastalikta glutamat salinimini bloke eden riluzol kul-
lanilir (8). Solunum sayisinda artis, aksesuar solunum kaslari kullanimi, paradoksal
karin hareketleri, zayif 6ksurik, ortopne, hareket ve konusma ile dispne, bozulmus
gece uykusu, yogun gindiz uykululugu gibi semptom ve bulgular solunum sistemi
tutulumunu akla getirmelidir. Bu durumda solunum kas gucl degerlendirmek igin
ilk yapilmasi gereken tetkiklerden birisi solunum fonksiyon testleridir (SFT). Yapi-
lan SFT'de FVC (zorlu vital kapasite) ve FEV1 (birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar
voliim)'de normalin %80‘inden fazla diisme gorilmesi yani restriktif patern solu-
num sistemi tutulumuna isaret eder. Bunun yani sira total akciger kapasitesi (TLC)
azalmasi, MV (maksimum istemli solunum) azalmasi, MIP (maksimum inspiratuar
basing) veya MEP (maksimum ekspiratuar basing) azalmasi diger SFT degisiklikleri
arasindadir. Yapilan SFT'de FVC'de %50’'den fazla diisme olmasi tek basina, dispne,
ortopne, uyku bozuklugu, sabah bas agrisi, konsantrasyon gtcligu, asin glindiz
uykululugu semptomlarindan en az birinin olmasi veya pulsoksimetri ile gece de-
saturasyonun tanisinin konulmasi (Gece en az bes dakika suren, Sa0,'nin %88'in
altinda olmasi) ya da sabah hiperkarbisinin (PaCO,'nin 45 mmHg'nin stinde olma-
sI) saptanmasi non invaziv mekanik ventilasyon tedavisine baslamak igin yeterlidir
(9-11).

Spinal Muskuler Atrofi

Spinal maskuler atrofi (SMA), omurilik ve bulber motor nikleuslarin én boynuz
hucrelerinin dejenerasyonu ile karakterize bir hastaliktir. insidansi yaklasik olarak
1/6,000-10,000"dir. Spinal muskuler atrofi otozomal resesif, dominant veya X'e
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bagl resesif olarak kalrtilabilir. 5911,2-13,3 de haritalanmis SMN genin Gzerindeki
delesyonlar ile ortaya ¢ikar. 5913.2 kromozomu Uzerindeki mutasyonlar ve deles-
yonlar SMN1 genindeki degisiklige, bu da SMN1 proteininin eksikligine neden olur.
SMN 1 proteini motor néronlarinda mRNA sentezinde rol oynamakta ve apoptozu
inhibe etmekte gérev almaktadir. SMN geninin en yaygin mutasyonu ekzon 7'nin
silinmesidir. Klinik olarak tipik SMA'lI hastalarin yaklasik ylzde 94'G ekzon 7'de ho-
mozigot delesyonlar tasir. Otozomal resesif formun doért tipi vardir; Tip O (prenatal
baslangich) ve tip | (infantil baslangic) en yaygin ve siddetli tiplerdir. Tip Il ve tip Il
daha gec baslangicli ve daha az siddetli bir seyir izlemektedir. Tip IV yetiskin-baslan-
gich olgularin %5’inden daha azini olusturmaktadir. Baslangic yasi kesin olarak ta-
nimlanmamistir. Tip 4’0 spinal muskuler atrofiyi tip 3"ten ayirmak icin yakinmalarin
en az 30 yasindan sonra baslamis olmasi gerekliligi kabul edilmektedir. Olgularda
gorulen kas glcsuzlugl proksimalde hakim olup, daginik kas tutulumu gorulur.
Derin tendon reflekslerinde azalma ve fasikilasyonlar gérdlebilir. Yetiskinlerde tani
koymada guclukler yasanabilmektedir. Ayirici tanida daha geg baslangicli néromus-
kuler bozukluklar, 6zellikle de amiyotrofik lateral skleroz ve spinobulbar muskuler
atrofi akilda tutulmalidir. Genetik testler ile SMN1 genindeki delesyonlari gdstermek
tanida yardimci olabilir. Klinik tani elektromiyografi ve sinir iletim calismasiyla des-
teklenir ve kas biyopsisiyle dogrulanir (12-14).

Primer hastaligin tedavisi destek tedavisidir, beslenme ve solunum destegi ge-
rektiginde saglanmalidir. Olgularda goérilen kas gicstzligunin komplikasyonlari
onlenmeli ve tedavi edilmelidir. Solunum kasi glicstizlUgu siklikla alt solunum yolu
sekresyonlarinin temizlenmesinde zorluklara ve uykuda hipoventilasyona sebep olur
(15). Olgulara sekresyonlarin mobilizasyonu ve klirensi icin postural drenaj egiti-
mi, manuel veya mekanik gogus fizyoterapisi, 6kstirtik teknikleri konusunda destek
tedavileri verilmelidir. Solunum yetmezligi gelisen olgularda non invazif mekanik
ventilasyon destegi, trakeostomi ve invazif mekanik ventilasyon destegdi verilmelidir.

Postpolyo Musktler Atrofi

Paralitik poliomiyelit, 20. yuzyilin ilk yarisinda diinya genelinde énemli bir morbidite
ve mortalite sebebiydi. Poliomiyelit inaktive edilmis polio virls asisinin 1954 yilinda
baslatilmasi ve yaygin uygulanmasindan énce en sik solunum yetmezligine neden
olan néromuskuler bozukluktu. Glinidmuzde akut poliomiyelite bagl solunum yet-
mezligi oldukga nadirdir. Fakat dnceden poliomiyelit éykusi olan olgularin yaklasik
dortte birinde, akut hastaliktan 20-40 yil sonrasi postpolyo muskdler atrofi gorile-
bilmektedir. Postpolyo muskuler atrofi‘de kesin etyoloji bilinmemektedir. Kesin ol-
mamakla birlikte reinnerve motor birimlerin dejenerasyonu, néral dokularda polio
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virlstin sebat etmesi, néral yapilarin destriiksiyonu sonucu otoimmdnitenin indik-
siyonu gibi teoriler Uzerinde durulmaktadir. En olasi mekanizmalardan biri olarak
reinnerve motor birimlerin dejenerasyonu hipotezi Uzerinde durulmaktadir. Akut
poliomiyelitte progresif motor néron kaybi vardir. Daha sonra olusan kollateraller
ile reinnervasyon gorulir bu da motor Unitenin genislemesine yol acar. Artan me-
tabolik taleplerin karsilanamamasi ile de reinnerve motor birimlerin dejenerasyonu
gorulebilir. Noral dokularda polio virlistin sebat etmesi ise postpolio muskuler atro-
fili olgularin beyin omurilik sivisinda poliovirts antikorlari ve poliovirls-duyarl hiic-
relerin gosterilmesi ile aciklanmaya calisilmistir. Perivaskiler ve parenkimal lenfositik
infiltratlarin yani sira aktif gliozis ile birlikte néronal dejenerasyon gosterilmesi ise
olayn otoimmun bir enflamasyon da olabilecegini dustindtrmustdr (16,17). Olgu-
larda yorgunluk, agri, artmis kas glicstizligu, fokal veya genel kas atrofisi goralur.
Solunum yetmezligi genellikle solunum kas gugstzligune baghdir, ancak bazen
bulbar poliomyelitinden kaynaklanan hasar nedeniyle merkezi hipoventilasyon ile
iliskilidir (18,19). Solunum yetmezligi noktlrnal alveoler hipoventilasyon ile bas-
layabilir ve hastalar sadece gece solunum destegdi gerektirebilir; bununla birlikte,
daha ciddi sekilde etkilenmis hastalar devamli solunum desteg@ine ihtiya¢ duyabilir.
Solunum yetmezliginde tedavi diger motor néron hastaliklari ile benzerdir (20,21).

Guillain-Barre Sendromu

Guillain-Barre sendromu néropatik hastaliklar icersinde en sik ve en siddetli seyreden
néropatidir. Siklikla akut demiyelinizan polinéropati olarak gérdlir. insidansi yaklasik
olarak 1-2/100.000'dir. Guillain-Barre sendromunu periferik sinirlerin yapisinda yer
alan antijenlere karsi olusan oto antikorlarin baslattigi kabul edilmektedir. Molekuler
benzerlikten dolayr periferik sinir komponentlerine karsi capraz reaksiyon gelisir. Peri-
ferik sinir membranlarinda bulunan gangliozid’e karsi antikorlar Guillain-Barre send-
romlu olgularin serumlarinda oldukca ylksek oranda saptanmaktadir. Guillain-Barre
sendromunun, hiimoral aracili bir patoloji oldugu distntlmektedir. Olgularin buytk
cogunlugu gastrointestinal ya da solunum sisteminde gordlen bir tetikleyici enfeksi-
yon sonrasi baslar. Sitomegalovirus en sik iliskili virts, Campylobacter jejuni de en sik
iliskili bulunan bakteridir. Daha az oranda immiunizasyon, cerrahi, travma ve kemik
iligi transplantasyonu gibi baska bir tetikleyici olaydan sonra Guillain-Barre sendromu
gelisebilir. Her yas grubunda goérilmekle beraber sikligi yaslanma ile artmaktadir.
Erkeklerde kadinlara gore daha fazla gérilmektedir (22-25).

Klasik Guillain-Barre sendromunun’da semptomlar glcsizluk ile baslar. Kuvvet-
sizlik alt ekstremitelerin hem proksimal hem de distal kaslarinda genellikle simetrik
baslar. Kuvvetsizlik hizli gelisir 4 haftada maksimum seviyeye ulasabilir ve hasta yata-
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ga bagimli hale gelebilir. Sekiz haftadan daha uzun stre devam etmesi durumunda
ise kronik inflamatuvar demyelinizan polinéropati olarak kabul edilir. Uc ve 4. haf-
talarda otonomik fonksiyon bozukluklari gorulebilir. Kan basinci degisiklikleri, idrar
retansiyonu, ortostatik hipotansiyon, kardiyak ritim bozukluklari, gastrointestinal
motilite bozukluklari géralebilir. Hastalarin tgcte biri solunum kaslarinin tutulumuna
bagli olarak ventilatore ihtiyag duyar (26-28). Dispne, vital kapasitede diisme ve za-
yiflamis oksurik gibi solunum fonksiyonlarinda bozulma, solunum kas gticstzIUg
(diyafragmatik gugsuizlik) ve progresif kas glcsizIigu nedeni ile hastalar yogun
bakim Unitelerine yatar. Ortalama mekanik ventilatérde kalma stresi 20-30 glndr.
Ventilasyon destegini gerektiren siddetli solunum kas glcsizligd %10-30 oranin-
da gelisir. Néromuskuler hastaliklarda non invaziv mekanik ventilasyonun mekanik
ventilasyon ihtiyacini azaltabileceg@i, yogun bakimda kalis stresini azaltabilecegi ve
mortaliteyi dusUrebilecedi ile ilgili calismalar olmakla birlikte (29-31), Guillain-Barre
sendromunun’da non invazif mekanik ventilasyon ile ilgili celiskili sonuclar bildir-
mistir. Non invazif mekanik ventilasyon ile basarili sonuclar var iken, non invazif
mekanik ventilasyonun basarisiz oldugunu bildiren calismalarda vardir (32,33).

Yogun Bakim (Kritik Hastalik) Néropatisi

Yogun bakimda yatan olgularda, primer aksonal disfonksiyon, dejenerasyon sonucu
kaslarinin ve periferik sinirlerin yapisinda ve fonksiyonlarinda bozulmanin meydana
geldigi bir hastaliktir. Yogun bakimda en sik gorilen polinéropatidir. Etyolojisi kesin
olarak bilinmemektedir. Aksonal dejenerasyon ve iskemik nedenlerle distal sinirlerin
mikrosirkilasyonunda bozulmalar sonucu meydana geldigi dustintlmektedir. Pri-
mer hastaligin siddeti (APACHE Il skoru), yas, sistemik inflamatuar yanit (SIRS) ve
sepsis varligi, kan glukoz duzeyi, ilaclar (kortikosteroidler, aminoglikozidler, néro-
muskuler blokorler) gibi birden cok nedene baglh olusabilir. Yapilan calismalarda
risk faktorleri arasinda sepsis, coklu organ yetmezligi ve sistemik inflamatuar yanit
sendromu yer aldigi gosterildigi icin, yogun bakimda yatan hastalarda siddetli sep-
sisin veya SIRS'In agir bir komplikasyonu seklinde de degerlendirilmektedir (34,35).
Cogunlukla yogun bakim Unitelerinde hastaliktan stphelenilmez ve gbézden kacar.
Ventilasyondan ayirma giicligu, generalize progressif kas glicstizligu ile taniya gi-
dilir. Frenik sinir ve solunum kaslarinin tutulumu ventilatérden ayirmayi geciktirir
(36). Kardiyovaskuler ve pulmoner patolojisi olmadigi halde mekanik ventilasyon-
dan ayrilamayan hastalarda flask tetraparazi siklikla bulunur ve boyle olgularda yo-
gun bakim noropatisi ayiricl tanida dtstndlmelidir. Bu hastalarda sepsis, multior-
gan yetmezligi, hiperglisemi, glukortikoid veya néromuskuler bloke edici ajanlara
maruz kalma agisindan sorgulanmalidir. SGphe duyulan hastalarda yUkselmis serum
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kreatin kinaz duzeyi taniya yardimci olabilir. Siphe edilen hastalarda yapilan elekt-
rofizyolojik calismalar ile polinéropatinin tespiti ile tani kesinlesir (37). Tanida riskli
hastalarin secilmesi, strekli néromuskuler degerlendirme yapilmasi, elektrofizyolo-
jik testlerin 6zellikle ventilatérden ayirmada guclik cekilen olgularda olabildigince
erken yapilmasi sarttir. Hastaligin tedavisi sebep olan medikal durumlarin (sepsis,
SIRS gibi) agresif tedavisi, vendz tromboz gibi ek komplikasyonlardan kacinilmasi,
gelisebilecek komplikasyonlar ile etkin mucadele, rehabilitasyon ve destek tedavisini
icermektedir. Noéromuskuler blokérlerin kullaniminin olabildigince sinirlandiriimasi,
sedasyonun en aza indirilmesi, erken mobilizasyon hastaligi bulgularini hafifletmeye
yardimar olabilir. Kesin olmamakla birlikte mimkin olan en kisa strede glikokorti-
koidleri azaltmak veya kesmek de énerilir. Néromuskdler blokerler, kortikosteroidler,
aminoglikozidlerin dikkatli kullanimi, mobilizasyon ve rehabilitasyon énerilen diger
tedavi secenekleridir (36,38,39).

Myasthenia Gravis

Myasthenia gravis en sik gorulen edinsel néromuskdiler kavsak hastaliklarindan bi-
ridir. Okdler, bulber, ekstremite ve solunum kaslarinda tutulum ile seyredebilen,
karakteristik &zelligi yorulmakla artan glgstzlik olan, otoimmin bir hastaliktir.
Hastaligin prevalansi yaklasik 70-320/1.000.000 arasindadir. Myastenia gravis her
yasta ortaya cikabilir. Hastalik 40-50 yas oncesi baslarsa erken baslangicli, daha
sonra baslarsa gec¢ baslangicli myastenia gravis olarak adlandirilir. Erken baslan-
giclida kadin cinsiyet hakimiyeti var iken, gec baslangicli myastenia gravis'de erkek
cinsiyet hakimiyeti gorulur (40,41). Myastenia gravis'de asetilkolin reseptorlerine
(AChR), reseptorle iliskili proteinlere veya kaslara 6zgln tirozin kinaz reseptélerine
(MuSK) yonelik otoantikor aracili hasar s6z konusudur. Olgularin yaklasik %90'inda
serumda asetilkolin reseptériine (AChR) karsi antikorlar bulunur ve bu antikorlarin
hastalik patogenezinde merkezi bir rol oynadigina inanilir. Asetilkolin reseptérlerine
otoantikor bulunmayan hastalarinin %40-70’inde tirozin kinaz reseptorlerine karsi
otoantikorlari bulunmustur. Hem AChR hem de MuSK'ya karsi antikor bulunmayan
bir alt grup da (cift seronegatif) tanimlanmistir (42—-44). Hastalarin bir kisminda
timus olasi bir antijen kaynagi olarak degerlendirilmektedir, AChR antikoru pozi-
tif miyastenia gravisli hastalarin cogunlugu timik anormalliklere sahiptir. Olgularin
%60-70'inde timik hiperplazi, %10-12'sinde timoma gérdldr. Hastalik siklikla ti-
mektomiden sonra iyilesir veya kaybolur (42,43).

Myastenia gravis'in okuler ve jeneralize olmak Gzere iki klinik formu vardir. Oku-
ler myasteniada, zayiflik g6z kapaklari ve ekstraokuler kaslarla sinirli iken, jeneralize
formda zayiflik, okuler kaslari yaygin olarak etkiler, fakat ayni zamanda, bulbar,
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ekstremite ve solunum kaslar da tutulur. Hastalarin %50’sinden fazlasi ptozis veya
diplopi gibi okiler semptomlari ile basvurmaktadir, yaklasik %15’inde dizartri, dis-
faji gibi bulber semptomlari vardir (45,46).

Solunum kaslarinin tutulumu myastenia graviste en ciddi semptomlari olustu-
rur. Solunum yetmezligine yol agan kas glicsiizligu ve myastenik kriz yasami tehdit
eden bir durumdur. Hastaligin aktif bir fazi sirasinda kendiliginden ortaya cikabile-
cegi gibi cerrahi islem, enfeksiyonlar, bazi ilaglar (néromuskiler blokérler, aminog-
likozidler, florokinolonlar, klindamisin, vankomisin, beta blokérler, klorokin, hidrok-
siklorokin, prokainamid...), menstlrasyon, hamilelik, immunsupresif ajanlarin doz
azaltimi, asiri sicaga maruz kalma, agri, fiziksel veya emosyonel stres tarafindan
da tetiklenebilir. Tani otoantikor pozitifligi ve elektrofizyolojik calismalar ile konu-
lur. Primer hastaligin tedavisinde antikolinesterazlar, timektomi, kortikosteroidler,
azatioprin, mikofenolat, mofetil gibi immunsupresifler, plazmaferez ve intraventz
immanglobulinler (IVIG) kullanilir (48).

Bulbar disfonksiyonun baskin oldugu hastalarda aksesuar solunum kaslari ve
diyafragma kasi etkilenebilir. Myastenia gravis'de solunum yetmezligi hipoksemik
veya hiperkapnik olabilir. Hava yolunun korunamamasi sekresyon cikartamama veya
hipoventilasyon nedeniyledir. interkostal, aksesuar solunum kaslari veya diyafragma
etkilenebildigi gibi bazi hastalarda bulbar disfonksiyon baskindir. Artan karbondi-
oksit duzeyine, dakika ventilasyon cevabi zayif olsa da santral solunum durtisu
normal kalmaktadir. inspirasyon sirasinda vokal kordlarin anormal kapanmasi ne-
deniyle Ust hava yolu disfonksiyonuna bagh solunum yetmezligi gelisebilir. Kapali
hava yoluna karsi soluma yorgun solunum kaslarinin is yikint daha da arttirir. Za-
yif solunum kaslari aniden yorularak solunumsal kollapsi gorilebilir (49). Solunum
kaslarinin tutuldugu agir alevlenme ile basvuran hastalarda non invazif mekanik
ventilasyon (NIMV) baslanmalidir. NIMV baslanma karar klinik degerlendirmeye
gore klinisyenin karari ile yapilmalidir. Miyastenik krizde hem Ust hava yolu kaslari
hem de solunum kaslari etkilenebilir. Oncelikle diyafram ve dis interkostal kaslar ve
ikincil olarak sternokleidomastoid, skalen kaslar, abdominal ve internal interkostal
kaslar etkilenir. Yapilan solunum fonksiyon testlerinde vital kapasitenin (VC) 1 lit-
reden az olmasi solunum kas tutulumu tanisini koymada 6nemli olmakla birlikte
NIMV baslanma karari klinik degerlendirmeye gére yapilir (50). Yapilan calismalarda
NIMV tedavisinin olgularin hem trakeal enttibasyon ihtiyacini azalttigi, yogun bakim
yatis slresini ve hastanede kalis stresini kisalttigr saptanmis hem invaziv mekanik
ventilasyon (IMV) sonrasi ekstibe edilen hastalarda ekstibasyon basarisizigini ve
reentlibasyonu onledigi gosterilmistir. Tedaviye yanitsiz jenaralize tutulumu olan
hastalar ve diyafragma paralizisi gibi devam eden solunum fonksiyon kisitlihgi olan
hastalarda NIMV destegi devam edilebilir (51,52).
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Lambert-Eaton Miyastenik Sendromu

Lambert-Eaton miyastenik sendromu, asetilkolin reseptér, vezikil ve konsantrasyo-
nun normal olmasina karsin presinaptik sinir terminallerinden asetilkolin saliniminin
azalmasi ile ortaya cikar. Voltaj bagimli kalsiyum kanallarina karsi gelisen otoanti-
korlar ile meydana gelen otoimmun bir hastaliktir. Paraneoplastik Lambert-Eaton
miyastenik sendromu ve paraneoplastik olmayan olarak iki farkli formu vardir. Pa-
raneoplastik Lambert-Eaton miyastenik sendromu’lar siklikla akciger kiguk hic-
reli kanserleri ile birlikte gorultr. Kictk hicreli akciger kanseri hicrelerinin ylzey
membraninda eksprese edilen voltaj bagimli kalsiyum kanallarina karsi antikorlar
paraneoplastik Lambert-Eaton miyastenik sendromu vakalarinin cogundan sorum-
ludur (53,54).

Myastenia gravise gore daha nadir gérilen Lambert-Eaton miyastenik sendro-
mu’nun prevalansi yaklasik olarak 2-3/1,000,000'tlr. Cogunlukla orta yash eris-
kinlerde gorulur. Olgularin ¢cogu, yavas ilerleyen proksimal kas gl¢stzlGgu yakin-
malariyla basvururlar. Olgular cogunlukla yiarimede guclik, merdiven ¢ikma veya
sandalyeye oturup kalmada guiclik gibi proksimal bacak kaslarr ile ilgili sikayetler ile
basvurular (55). Hastaligin gec dénemde diyafragma tutulumu olabilir. Solunum
semptomlari olmayan hastalarda bile transdiyafragmatik basing 6lciimd, strekli ins-
piratuar glg olctmleri ve frenik sinir stimllasyonu ile solunum kas fonksiyonuna
yonelik ayrintili incelemeler hafif ve orta derecede solunumsal zayifligi ortaya cikara-
bilir (56). Tanida voltaj bagimli kalsiyum kanallarina karsi gelisen otoantikorlarlar ve
elektofizyolojik calismalar ile konulur. Altta yatan malignite —6zellikle ktictik hticreli
akciger kanseri-mutlaka arastirilmalidir. Tedavide 3,4 diaminopridin, piridostigmin,
kortikositeroidler, immunsupresifler (azatioprin), plazmaferez, intraventz immdin
globulinler kullanilir. Solunum yetmezligi nadir olup ge¢ dénemde gérdldr. Solu-
num yetmezligi tedavisi myastenia gravis ile benzerdir (57,58).

Duchenne Tipi ve Becker Tipi Kas Distrofisi

Hastalik sarkomlemmaya mekanik takviye saglayan kaslarda glikoprotein komp-
leksini stabilize eden ve kas liflerinin dejenerasyonunu onleyen distrofin genindeki
mutasyonlardan kaynaklanir ve bu nedenle distrofinopatiler olarak adlandirilir. Gli-
koprotein kompleksinin bir parcasi olan distrofin, néronal nitrik oksit sentaz (nNOS)
dahil olmak Uzere bir dizi distrofin ile iliskili proteini sarkomlemmaya sabitler. Sar-
komlemmal nNOS, vazodilatasyonu diizenleyen ve kas icine kan akisini dizenleyen
nitrik oksit Gretimi icin gereklidir ve egzersizle erken kas yorgunlugunun énlenmesi
icin dnemlidir. Primer patolojik stre¢ kas liflerinin dejenerasyonu oldugu igin ilerleyi-
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ci kas glicstizltugu baslica semptomdur. Becker kas distrofisi Duchenne kas distrofisi-
ne kiyasla daha gec baslangicli ve daha hafif bir klinik seyre sahiptir. Her iki hastalik
da X'e bagli resesif olarak kalitilir. Hastaliga distrofin tretiminden sorumlu X kro-
mozomunda bulunan kusurlu bir gen neden olur (59-60). Duchenne tipi hastalik
daha erken yasta baslar ve daha ciddi klinik semptomlar ile seyreder. Zayiflik, 6n-
celikle proksimal ekstremite kaslarini etkiler. Etkilenen cocugun bu nedenle kosma,
ziplama ve adim adim yirimesi zorlasir. Hastalar genellikle 10-12 yaslarda tekerlekli
sandalyeye bagl yasarlar. Tekerlekli sandalyeye bagl cocuklar 6zellikle skolyoz ve
zayif pulmoner fonksiyonlara sahiptirler. Dilate kardiyomiyopati ve aritmiler sik eslik
eder ve hayati tehdit edici bulgulardir. Olgularin cogu 20’li yaslarda kardiyomiyopati
ve solunum yetmezliginden kaybedilirler (61). Becker muskuler distrofisi daha geg
yaslarda baslar ve klinik tutulumu nispeten daha hafif seyreder. Hastalar genellikle
yetiskin yaslara kadar ayakta kalabilirler. Kas tutulumu daha az siddetli olsa da kar-
diyak tutulum siklikla vardir. Tipik olarak 20-40'li yaslarda dilate kardiyomiyopati ve
kalp yetmezligi gorulir. Tani tipik klinik bulgular varliginda genetik testler ve kas
biyopsisi ile konulur. Solunum sistemi tutulumu diger néromuskuler hastaliklarda
oldugu gibi son derece ciddi bir durumdur. Solunumsal komplikasyonlar arasinda
solunum kas yorgunlugu, solunum yetmezligi, atelektazi, mukus tikaclari, pndémo-
ni sayilabilir (62). Solunum kas tutulumu icin VC, MIP, MEP, oksijen saturasyonu,
kanda karbondioksit dizeyleri ve uykuda solunum bozukluklari agisindan dizen-
li araliklarla izlenmelidir. Tim hastalar inaktif influenza asisi ve pnémokok asilari
ile asilanmalidir (62). Olgularin VC <%50 veya MEP <60 cm H20 6lctldiginde
okstrik manuel veya mekanik olarak desteklenmelidir. Gece oksijen saturasyonu
<%95 ve PaCO, >45 mmHg oldugu durumlarda nokttirnal NIMV destegi verilme-
lidir. GindUz dispne varliginda, oksijen saturasyonu <%95 ve PaCO, >45 mmHg
durumlarda tiim giin NIMV destegi verilebilir. Ates, balgam cikarma, radyografik
olarak infiltrasyon tespiti gibi solunum yollari enfeksiyonlari antibiyotikle tedavi edil-
melidir. Basarisiz eksttbasyon girisimleri, NIMV basarisiziigi gibi durumlarda trake-
ostomi distndlmelidir (63-66).

Polimiyozit ve Dermatomiyozit

Dermatomiyozit ve polimiyozit, cizgili kaslarin inflamasyonu ile seyreden ve proksi-
mal iskelet kasi zayifligina yol acan idiyopatik inflamatuar miyopatiler grubuna ait iki
hastaliktir. Dermatomiyozitin farki karakteristik deri bulgularina da sahip olmasidir.
Hastaligin prevalansi yiz binde 5-22 arasindadir. Kas glicstzIigu dermatomiyozit
ve polimiyozit'in en yaygin 6zelligidir. Tipik olarak hafif miyaljiler ve kas hassasiyeti
vakalarin %25-50'sinde gorultr. Zayiflik dagilimi, her iki hastalikta da simetrik ve
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proksimaldir. Etkilenen kaslar tipik olarak deltoid kaslar ve kalcanin boynun fleksor
kaslaridir. Distal kas zayifligi hafif olma egilimindedir ve genellikle anlamli fonksi-
yonel bozukluga neden olmaz. Hastalar cogunlukla merdiven ¢ikma, sandalyeden
kalkamama gibi semptomlar ile basvurular (67-70). Gottron papulleri, heliotrop
erlipsiyonu, kalsinozis kesesi, poikiloderma, tirnak kivrimi degisiklikleri, sach deri tu-
tulumu gibi cilt bulgulari dermatomiyozitin belirleyici ve patognomonik ézellikleridir
(71,72).

Dermatomiyozit ve polimiyozit hastalarinda diyafragma ve gogus duvari kasla-
rinin tutulumuna bagl solunum yetmezIigi, akcigerin intertisyumunun tutulumuna
bagli intersitisyel akciger hastaligi gérulebilir. intersitisyel akciger hastaligi (IAH) go-
rilme orani %10 civarindadir. Bilinen dermatomiyozit veya polimiyozit tanisi olan
olgularda IAH'dan éksirtik ve nefes darligi veya anormal akciger grafisi bulgulari ile
stphe edilir. Tanida laboratuvar testleri, ylksek ¢ozUnurltkla bilgisayarli tomografi
(YRBT), solunum fonksiyon testleri ve bazen bronkoalveolar lavaj kullanilir. Akciger
biyopsisine nadiren ihtiyac duyulur (73,74). Bilinen dermatomiyozit veya polimiyozit
tanisi olan hastalarinda IAH tanisi genellikle klinik prezentasyon, laboratuvar testle-
ri, YRBT kombinasyonu ve IAH ile karisabilecek diger hastaliklarin (Kalp yetmezligi,
ilaglara bagl pnémonit, enfeksiyonlar) dislanmasi ile konulur. Tanida YRBT akciger
grafisine Ustindur. Buzlu cam opasiteleri, interlobuler septal kalinlasmalar, dizen-
siz lineer opasiteler, bal petedi gérinimi gorilebilecek radyolojik bulgular arasin-
dadir. Solunum fonksiyon testleri (SFT), dispne nedenini tanimlamak ve solunum
bozuklugunun siddetini degerlendirmek icin kullanilir. Tipik olarak restriktif patern
ve diflizyon kapasitesinde dastkluk goralir (75,76).

Olgularda diyafragma, interkostal kaslar ve aksesuar kaslarda tipik inflamatuar
miyopatik degisiklikler olmasi solunum kas tutulumuna isaret eder bu durum asem-
tomatik seyredebilecegi gibi solunum yetmezligine de neden olabilir. Semptomatik
hastalarda dispne, ortopne, uykusuzluk, gtindiz uyku hali ve biling bozukluklar g6-
rUlebilir. Diyafragmatik kas glcstzliginin neden oldugu hiperkapnik solunum yet-
mezligi dermatomiyozit ve polimiyozit hastalarinda nadirdir fakat gérulebilir (77,78).
Yapilan SFT'de FVC'de %10'dan fazla disme solunum kas guli¢suzlUgunu isaret eder.
Solunum kas tutulumu varliginda uyku sirasinda dinlenme ve egzersiz sirasinda oksi-
jen saturasyonlari kontrol edilmelidir. Giindiiz uykululugu var ise, MiP, MEP %30’dan
fazla dusmusse, FVC 6n gorilen degerin %55'inden daha az ise arteryal karbondi-
oksit (PaCO,) degerleri de takip edilmelidir. Solunum kas tutulumu olan hastalar icin
NIMV tedavisi, okstirik destegi ve gerekli olgularda ek oksijen destegi verilmelidir
(79,80). Dermatomiyozit ve polimiyozitte gorilen bir diger solunum sitemi komp-
likasyonlarindan bir tanesi de spontan pnémomediastinumdur. Nadir géraltr fakat
ciddi bir komplikasyondur ve dermatomiyozitte daha fazla gérdlar (81).
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Asit Maltaz Eksikligi

Asit maltaz eksikligi lizozomal asit alfa-glukozidaz (Asit maltaz) enzimindeki defekt
sonucu tim dokularda lizozom icinde glikojen birikmesi sonucunda meydana gelir.
Enzimin eksikligi/defekti ile lizozomlarda ve sitoplazmada glikojen birikir ve bu da
dzellikle iskelet kaslarinda doku tahribatina neden olur. infantil formu pompe has-
taligi olarak adlandirilan hastaligin eriskin dénem-gec baslangicli- formu asit maltaz
eksikligi olarak bilinir otozomal resesif kalitim paternine sahiptir. Yapilan calisma-
larda klasik infantil hastalik icin insidans 1/ 8686-138,000 arasinda degisir iken,
gec baslangi¢h hastalik icin 1/21,979-57.000 arasinda oldugu bildirilmistir (82—85).
Geg baslangicli hastalik icin semptomlar her yasta baslayabilir, yapilan calismalar-
da ortalama semptomlarin 30’lu yaslarin basinda basladigini géstermektedir. Klinik
ozellikler degiskendir. Asemptomatik klinik tablodan, ilerleyici miyopatiye kadar de-
giskenlik gosterebilir. Hastaligin erken déneminde ekstremitelerde progresif, prok-
simal gu¢suzltk gordldr. Diyafragmanin erken donemde tutulmasi sik gorilen bir
ozelligidir ve kotl prognoz belirtisidir. Uykuda solunum bozukluklar sik goralir.
Diyafragma tutulumu solunum yetmezligine neden olur. Bu da yasamin 2. ya da 3.
dekadinda 6lim ile sonuglanir. Eriskin hastalarda progresif proksimal kas glcstz-
lGkleri gorulur. Erken evrelerde pelvisin fleksor kaslari sik tutulur. Yutma zorluklari,
gastrotzofageal refli, diyare ve kabizlik gibi Ust gastrointestinal semptomlar eslik
eder. Hastaligin tanisi asit alfa-glukozidaz enzim aktivitesinin analizi, elektromiyog-
ram ile konulur. Solunum kas tutulumu gozlenen olgularda FVC'de azalma tipik-
tir. Primer hastaliga yonelik tedavi enzim replasman (alglucosidase alfa) tedavisidir.
Standart doz intraventz 20 mg/kg olup iki haftada bir baslanir. Tedaviye yanit koti
olan olgularda haftada bir 20 mg/kg‘a cikilabilir. Hastalarin coguna solunum des-
tegi gerekebilmektedir. Hastalar uzun dénemde mekanik ventilatér ve trakeostomi
destegine ihtiyac duyar hale gelirler. Solunum yetmezliginin tedavisi diger néro-
muskuler hastaliklarda oldugu gibi koruyucu ve destek tedavisinden olusur (86,87).
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Noéromuskiiler Hastaliklara Bagh Solunum Kas
Gugsuzlugu ve Klinik

Noromuskdler hastaliklarda solunum kas glicstizligu ciddi bir klinik problemdir.
Hastalarin %15-30'da invaziv mekanik ventilasyon gerekir (1-3). Noromuskdler
hastaliklara bagli solunum kas gli¢suizligu yetersiz ventilasyona, nokturnal hipo-
ventilasyona ve etkisiz 6kstirige neden olur. Ayrica bulbar tutulumda tabloya eslik
edebilir.

Noromuskdler hastaliklarda, hastaligin siddeti ve ilerleme 6zelligine gore farkli
kas gruplari etkilenir ve siklikla solunum yetmezIigi gelisir. Restriktif solunum bozuk-
lugu sonucunda alveolar hipoventilasyon ve V/Q dengesizligi olusur ve bunun sonu-
cunda CO, retansiyonu ve hipoksemi meydana gelir. Ekspretuar kas disfonksiyonu
gelisen olgularda 6kstrme etkinligi azalir. Noromuskdler hastaliklarda solunum kas
glcstzlugu akut veya kronik olarak gelisebilir ve relapslar ile seyredebilir. ALS has-
talarinda oldugu gibi hizli progressif olabilir (4,5). ALS hastalarinda ilerleyici kronik
solunum yetmezligi 6Gnemli bir morbidite nedenidir.

Pulmoner rehabilitasyon programlari bu hastalarda atelektazi ve enfeksiyon ge-
lisimini dnlemede, yeterli ventilasyon ve oksijenizasyonu saglamada yardimci olur.
Kas guigsuzligundn gelisminin dnlenmesinde veya geciktiriimesinde faydalidir (6).

Noromuskdler hastaliklarda hastaligin semptomlarin azaltiimasi, yasam kalite-
sinin artinimasi ve olabilecek komplikasyonlari énlemek énemlidir. Bu hastalarda
temel olarak g6gus fizyoterapisi ve kas egitimi solunumsal rehabilitasyon program-
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lari kapsaminda uygulanabilir. Solunumsal rehabilitasyon ile amag gunlik yasam
kalitesini artirmak ve gunlik yasam aktivitelerinde en iyi hale getirmektir (7). NM
hastalarda inspretuar kaslarin yani sira 6zellikle multiple skleroz ve quadriplejik has-
talarda ekspretuar solunum kaslarinin da egitimi rehabilitasyon programina dabhil
edilmelidir(8).

Bu hastalarda Ust havayolu, inspiryum ve ekspiryum kaslarinin guicstuzligune
bagli 6kstrlk kuvveti azalmistir. Etkili olmayan 6ksurlk aspirasyona, sekresyonlarin
birikmesine ve pnémoniye neden olmaktadir. Sekresyonlarin daha rahat atiimasi
icin ekspretuar kaslara yardim gerekir. Oksiirmeye yardimci olan cihazlar kullanila-
bilir (mekanik insufflator, eksuflator gibi). Etkili Okstremeyen ancak vital kapasitesi
yeterli olan hastalarda derin nefes sonrasi intarabdominal basing 6ne egilerek ar-
tinlmalidir. Ya da bu amacla abdominal bélgeye basi uygulanabilir. Gerekirse Gst
havayollarindaki sekresyonlar aspire edilebilir (8-12).

* Noromuskdler hastaliklarda yetersiz ventilasyona bagl dispne, ortopne, hizli
ylzeyel solunum, yardimci solunum kas kullanimi ve torakoabdominal paradoks
gelisir. Bu hastalarda yetersiz ventilasyonun temel nedeni diyafragma, eksternal in-
terkostal, skalen, sternokleidomastoid ve trapezius gibi inspiryum kaslarinda glc-
stzluktur. Tidal volimU saglamak icin yardimci solunum kaslari kullanilir. Néromdas-
kuler hastalarda etkisiz ventilasyon ilk olarak uykuda ortaya cikar. Néromuskaler
hastaliklara bagl nokturnal hipoventilasyon semptom ve bulgulari obstiktif uyku
apne sendromu ile benzer olup bogulma hissi, uykusuzluk, glindiz uykululuk hali,
sabah basagrisi, yorgunluk ve kognitif fonksiyonlarda azalma ile karakterizedir.

Bulbar disfonksiyon varliginda yutma gucligu, dizartri (konusma bozuklugu),
zayif cigneme, burundan konusma ve dilin disari cikmasi izlenir. Aspirasyon riski
artmistir.

Noromuskiler Hastaliklarda Tedavi Yaklasimi

Noromduskuler hastalarda altta yatan hastaligin duzelebilir olup olmamasina bakil-
maksizin solunum kas gu¢suzligundn tespiti ve semptomatik destek tedavisi ya-
sam kalitesini artiracak ve yasam suresini uzatacaktir. Solunum kas gl¢stzlGginin
subjektif klinik bulgular ve objektif fizyolojik testlerle beraber dogrulanmasi gerekir.
Bu hastalarda solunum kas gugstzligunin derecesi her zaman periferik kas gli¢-
sUzIUgu derecesine bakarak ongoérilemez. Hafif periferik kas glicstizligua varliginda
dahi ileri duzeyde solunum kas glgsuzligu gelisebilir (13). Dolayisi ile solunum
yetmezligi riski olan hastalari ayird etmek icin solunum kas fonsiyonlarini gosteren
testler gereklidir.
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Solunum kas gli¢stzuluginin dogrulanmasi: Bunu dogrulamak icin tek bir so-
lunum fonksiyon testi yok. Testlerin tek basina birbirine Ustlinligd dogrulanama-
mistir. Birkag testin kombinasyonu tani dogrulugunu artirmaktadir (14).

1. Restriktif patern (FEV, ve FVC degerleri beklenenin %80 altinda ve FEV /FVC
orani normal %70 Gzerinde). Agirlikli ekpretuar kas glicsizligu olan hasta-
larda rezidUel volim artmustir.

2. Supin pozisyonda olcllen FVC dik pozisyonda élclilen FVC degerinden
%10’dan fazla daha dusik olmalidir.

3. Supin pozisyonda olculen Vital kapasite (VK), dik pozisyonda olctlen vital
kapasiteden %10'dan fazla dustk olmalidir.

4. MVV(maksimum voluntary ventilation) azalir.

5. Maksimum inspretuar basing (MIP) ve Maksimum ekspretuar basing (MEP)
azalir. MIP diyafram kasinin ve diger inspretuar kaslarin glicinu yansitir. MEP
ise abdominal kas ve diger ekspretuar kaslarin gliciinG yansitir.

6. DLCO degeri eslik eden akciger parankim veya vaskuler hastaligi yoksa nor-
mal sinirlardadir.

Kas glicstizligu tespit edilen hastalarda takipde ventilatuar destege baslama za-
manina ' 20-30-40 kurali ile karar verilebilir. VC 20 ml/kg’in altina distiginde, MIP
degeri -30 cm H20 basincindan daha negatif oldugunda veya MEP 40 cm H20O’dan
az oldugunda ventilatuar destek distndlmelidir (15,16).

Mekanik Ventilasyon: Ani gelisen solunum distresi, kardiyorespiratuar arrest,
ciddi bulbar disfonksiyon ve biling bozuklugu gibi durumlarda acil mekanik ventilas-
yon ihtiyaci dogar. Néromuskuler hastalarda hastaligin solunum kaslarini tutmasina
bagli olarak akut veya kronik solunum yetmezligi gelisir ve hastaya mekanik ventilas-
yon uygulama karari alindiginda bu ya noninvaziv pozitif basincl ventilasyon (NPPV)
ya da invaziv mekanik ventilasyon (IMV) olarak tercih edilir. Acil olarak mekanik ven-
tilasyon ihtiyact olmayan Néromuskdler hastalarda, pulmoner fonksiyonlarin strekli
monitorizasyonu sonucunda karar verilmeli.

Hastalarda FVC 20 mL /kg’in altina dustugidnde, MIP -30 cm H20O’dan daha
negatif oldugunda ve MEP 40 cm H20'dan disuk oldugunda mekanik ventilasyona
baslanmasi genellikle énerilir.

Non Invaziv Pozitif Basin¢ Ventilasyon (NPPV): NPPV ya akut solunum yetmezIi-
ginde kisa sureli, strekli ya da kronik solunum yetmezliginde aralikli olarak kullani-
lir. Ciddi bulbar tutulum varliginda, Ust havayolu obstriksiyonunda, sekresyonlarin
retansiyonunda, maskenin ylze uyumsuz oldugu durumlarda, kooperasyonu zayif
hastalarda ve yetersiz 6kstrik varliginda NPPV basarisiz olur. Akut solunum yetmez-
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liginde NPPV uygulamasi ile invaziv mekanik ventilasyon ihtiyaci azalir, yogun bakim
kalis stresi kisalir ve mortalite orani diser (17,18). Kronik solunum yetmezligi ya da
nokturnal hipoventilasyon varliginda aralikli uzun dénem NPPV kullanimi ile kronik
solunum yetmezligi gelismesi ya da ilerlemesi 6nlenebilir (19,20). Ozellikle ALS has-
talarinda yasam stresinin uzadigi gosterilmistir (21-27).

Noéromuskuler hastalarda NPPV baslanmasindaki teknik ozellikler herhangi bir
nedenle Akut solunum yetmezligi gelistiginde NPPV baslama teknikleri ile benzerdir.
Noromuskuler hastalarda NPPV endikasyonlari Table 1'de verilmistir (Tablo 1).

Noéromuskuler hastalarda acil durumlar disinda mekanik ventilasyon destegine
karar verildiginde hangi kosullarda hangisinin tercih edilecegi ile ilgili bilgiler Tablo
2'de yer almaktadir.

Hastaya uygun maske ve ventilator tipi ve modu secilerek ventilasyon destegine
baslanir.

Nokturnal hipoventilasyon veya erken kronik solunum yetmezligi nedeniyle in-
termitan uzun sureli mekanik ventilasyon tedavisi alan néromuskuler hastalarda,

Tablo 1: Néromdiskiiler hastalarda NPPV endikasyonlari ve kontrendikasyonlar

Zorlu vital kapasite (FVC) <%50
Maksimal inspiratuar basing (MiP) >-30 cm H20
Maksimal ekspiratuar basing (MEP) <40 cm H20
Noktlrnal desatlrasyon En az bes dakika sure ile <%88 olmasi
PaCo, >45 mmHg
Vital kapasite (otururken ve supin olarak) <15-20 ml/kg veya <1L
Stabil déneme gore %50 dusls
Supin pozisyonda %20 dusus

Tablo 2: N6romiiskiler hastalarda invaziv ve non invaziv mekanik ventilasyon
tercih nedenleri

invaziv mekanik ventilasyon Non-invaziv mekanik ventilasyon
Yogun cok miktarda sekresyon varligi Uyanik ve koopere hasta
Ust hava yolunun korunamamasi iyi hava yolu kontroltntn olmasi

Non invaziv ventilasyonun tolere edilememesi | Az miktarda sekresyon varligi
Bozulmus biling dtzeyi Hemodinamisinin stabil olmasi

Hemodinaminin stabil olmamasi
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NPPV uygulanmasi kronik solunum yetmezligi gelisimini geciktirebilir veya ¢nleyebi-
lir. Ozellikle ALS hastalarinda sagkalimi uzatabilir (26-31). Non invaziv ventilasyon
destedi agizlik ve nazal yolla saglanabilir. Ayrica intermitan abdominal basing venti-
lasyonu adiyla genis sisebilen bir kemer araciligi ile intraabdominal basinci artirarak
diyaframi kaldirir ve ekspirasyona yardimci olur. Bu tedavi sadece oturur pozisyonda
fayda saglar.

Invaziv Mekanik Ventilasyon: NPPV uygulamasina kontrendikasyon varliginda ya
da 5 glinden daha uzun sure strekli mekanik ventilasyon destedi gerektiginde basvu-
rulur. Endikasyon oldugunda erken uygulanmalidir. Hastalarin ventilatérden ayrilama-
ma ihtimali yiksektir (28). Agresif havayolu temizligi (aralikli pozitif basing ile soluma,
bronkodilatator tedavi, aspirasyon, gogus fizyoterapisi) ile daha az atelektazi, pno-
moni gelistigi ve daha kisa stire mekanik ventilatorde kalindigi saptanmistir (29-34).

Mekanik ventilasyonun bircok komplikasyonu olup amac en erken zamanda
hastayl mekanik ventilatérden ayirmaktir. Hastalarin hemodinamsi stabil hale gel-
diyse, yeterli oksijenizasyon saglaniyorsa, solunum yetmezligine neden olan etken
duzeldiyse, hasta inspretuar eforu baslatabiliyorsa mekanik ventilasyon desteginden
ayrilabilir. Ote yandan pulmoner ek hastaliklarin varliginda, disotonomi gelistigin-
de, ileri yas s6z konu oldugunda ventilatérden ayirma(weaning) basarisizligi orani
yuksektir (35,36).

Monitoring

Noromuskdler hastalarda ve solunum kas glicstizligu olan hastalarda gaz degisi-
mini monitorize etmek énemli ve bunu takip etmek nokturnal hipoventilasyonun
baslangicini saptamada ve noktornal mekanik ventilasyon ihtiyacini belirlemede cok
fayda saglar (37).

Oksurak Yardimi: Néromuskiler hastaliga bagh solunum kas glicstzliginde
etkisiz 6kstriik ve buna bagli aspirasyon, pnémoni ve solunum yetmezligi gelisebi-
lir. Okstiriik yardim metodlari ile etkili 6kstiriik olusturulabilir ve sekresyon temizligi
saglanabilir. Temel olarak bu amacla 4 dksurik yardim metodundan bahsedilebilir;

* Mekanik Insufflasyon-Eksufflasyon: Spontan soluyan ya da mekanik ventila-
tére bagimli hastalarda mekanik bir cihaz vasitasi ile inspiryumda 40cmH20 pozi-
tif basing uygulanarak belirli bir tidal volim elde edilir. Akabinde hizla -40cmH20
basinca dek ekspiryum gerceklesir ve havayolu basincindaki hizli degisiklige bagl
ylksek ekspiratuvar akim olusur ve bu da sekresyonlarin hareketlenmesini saglar.
GO6gUs fizyoterapisi ile beraber mekanik insufflasyon-eksufflasyon uygulamasi tedavi
basarisizhigini ve solunum yolu enfeksiyonlarini azaltmaktadir (37).
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Trakeostomize ALS hastalarinda mekanik insufflasyon-eksufflasyon metodunun
sekresyonlar etkili temizlemede trakeal aspirasyona Ustiin oldugu ispatlanmistir
(38). Mekanik insufflasyon-eksufflasyon ile eger KOAH gibi eksipatuvar akim limi-
tasyonu mevcut ise dahaaz basari saglanir ¢inku ekspiratuvar havayolu kollapsi
gelisir (39,40).

» Manuel Oksurik Yardimi (Quad Cough): Ozellikle spinal kord hasari ve ekspi-
ratuvar kas gui¢suzligu olanlarda faydali bir yontem olup hasta 6ksurtrken ekspir-
yum sirasinda fizyoterapist tarafindan tam gogus kafesinin altindan abdomenden
yukari ve iceri dogru manevra uygulanir ve hastanin dkstirmesine yardim edilir. Eks-
pretuar kas glcsizligu olan tim hastalarda etkili olma ihtimali yuksektir. Insprituar
kas glicstizligu olanlarda etkisizdir ve hiperinflasyon manevralari ile kombine edil-
melidir.

* Hiperinflasyon Manevrasi: inspiratuvar tidal volim artirlir ve hasta kstrirken
daha fazla volim cikarir ve eksiratuvar akim artar. Bu manevra icin bulbar fonksi-
yonlarin intakt olmasi gerekir (41).

* Sekresyon Mobilizasyon Teknikleri: Yiksek frekansli gdgus duvari osilasyonu
ve intrapulmoner perkisif ventilasyon, havayolunda sekresyonlari mobilize etmek
icin kullanilir (41).

Trakeostomi: Noromuskuler hastalarda bazi durumlarda trakeostomi gerekebi-
lir. Trakeostomi endikasyonlari siralanmistir:

1. Hasta sekresyonlarini cikarmakta guclik cekiyorsa,

2. Aralikli uzun donem mekanik ventilasyon destegi gerekli oldugu halde NPPV
kontrendike ise (bulbar disfonksiyona bagli),

3. Kronik solunum yetmezligi ilerliyor ve aralikli NPPV daha uzun sire yeterli
olamayacak ise,

4. Invaziv mekanik ventilasyondan ayrilamayan hastalar,

Yapilan bir calismada, 50 yas Uzeri olmak, entiibasyon ¢ncesi bikarbonat diize-
yinin 30 meg/| Gzerinde olmasi ve vital kapasitenin 25 ml/kg altinda olmasi uzamis
mekanik ventilasyon belirteci olarak saptanmistir (32).

Genel Bakim: Solunum kaslarini daha da glcsUzlestirecek elektrolit imbalansi
(hipopotasemi, hipofosfatemi), ndromuskuler blokaj yapan ajanlarin, aminogliko-
zid, glukokortikoid kullanimindan kaginmak gerekmektedir. Yeterli beslenme sag-
lanmali, asir beslenmeden karbondioksit Gretimini artirdigi icin kacinmak gerek-
mektedir (42). Hastane kalislarinda ventz tromboemboli ve stres Ulser profilaksisi
uygulanmalidir. Yatak basi 45° de tutulmalidir (43).
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Ozet ve Oneriler

e Noromuskiler hastaliga bagli solunum kas glcstuzliginde destek tedavi ile
semptomlar duzelir, yasam kalitesi artar ve yasam suresi uzar.

* Mekanik ventilasyon destegi karari subjektif klinik bulgular ve objektif fizyolojik
testler beraber degerlendirilerek alinir.

e Mekanik ventilasyon karari verildiktan sonra invaziv mi yoksa noninvaziv mi,
hasta degerlendirilir. Kontraendikasyon olmadigi strece kisa sureli strekli ya da
uzun sureli aralikli solunum destegi icin NPPV tercih edilir.

e Mekanik ventilasyon komplikasyonlarindan hastayl korumak icin erken ventila-
térden ayirma dustnulmelidir. Ayirma kriterleri diger hastalar ile benzerdir fa-
kat bu hastalarda ayirma basarisizlik oranlari yiksek oldugundan ekstra dikkatli
olunmalidir.

o Etkisiz 0kstrige bagh aspirasyon, pndémoni ve solunum yetmezligi gelismekte-
dir. Bu hastalarda 6ksuruk ve sekresyonlarin temizligi icin yardimci manevralara
ihtiyac vardir. Hastalarin buytk kisminda, manuel yardimli 6kstrtk, hiperinflas-
yon manevrasi ve sekresyon mobilizasyonundan ziyade mekanik insuflasyon-ek-
suflasyon onerilir (Grade 10).

e Sekresyonlarini atamayan, NPPV kontrendike oldugu, aralikli mekanik ventilas-
yon ihtiyacinda yada strekli mekanik ventilayon destegine ihtiya¢ duyan hasta-
larda trakeostomi endikasyonu vardir.

* Noromdiskuler hastaliga bagh solunum kas glcsuzligu gelisen hastalarin yo-
netiminde elektrolit dengesine dnem verilmeli ve elektrolit anormallikleri diizel-
tilmeli. Yeterli bir beslenme saglanmali ve asiri beslenmeden uzak durulmali.
Hastaneye yatirilan hastalarda vendz tromboemboli ve stres gastrik Glseri icin
profilaksisi unutulmamali. Yatak basi ventilator iliskili pnédmoni riskini azaltmak
icin 45° kaldirilmali.

e Noromdiskuler hastaliga bagli solunum yetmezligi gelisen hastalarda hastanin
medikal bakim icin degerlerini ve hedeflerini anlamak, klinisyen icin dnemli ol-
mali. Hasta ile ilgili planlamalar yaparken bunlar dikkate alinmali.
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