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NOROMUSKULER HASTALIKLAR

Noromuskuler hastaliklar;

» Santral sinir sistemini etkileyen hastaliklar1 (noronopatiler)
» Periferik sinir hastaliklar (noropatiler)

» Sinir-kas kavsagi hastaliklar1 (noromdskiiler kavsak)

>

Kas hastaliklarn (miyopatiler)

Solunumsal komplikasyonlar, ozellikle kronik ve hizli ilerleyen noromuskuler
hastaliklarda, morbidite ve mortalitenin en onemli nedenlerindendir.




Akut Respiratuvar On Boynuz Hiicre Bozukluklar Miyanstenia Gravis e« Edinsel miyopatiler

Disfonksiyon « Amyotrofik Lateral Skleroz Polimiyozit/dermatomiyozit -
* Poliomyelit Lambert-Eaton °‘Ilerle.yici muskiler

- Norojenik Pulmoner Odem Miyastenik d‘StDFOf:]ler ilor distrof

« Beyin Omurilik Yaralanmas1 Noropatiler Sendrom | pachenne M it

* Multiple Skleroz « Gullain- Barre Sendromu Frenik - Fasia-skapula-humeral

« Inme Sinir Noropatileri Botulizm muskuler distrofi

Limb-gridle muskuler distrofi
- Miyotonik distrofi
« Konjenital miyopatiler -
Nemaline miyopati
« Konjenital muskuler
distrofiler
- Metabolik miyopatiler

- Mitokondriyal miyopati
Glikojen depo hastalig tip 2

* Beyin Tumorleri « Kritik Hastalik Polinoropatisi

Kronik Respiratuvar
Disfonksiyon

« Parkinson Hastaligi
* Multiple Sistem Atrofisi



NOROMUSKULER HASTALIKLAR

» En onemlisi inspiratuar kas tutulumu nedeniyle; Hipoventilasyon

» Ekspiratuar kas zayiflig1 nedeniyle; Oksiiriik fonksiyonlarinda ve havayolu
temizleme kabiliyetinde bozulma

» Bulbar (Bas-Boyun Bolgesi) kaslar zayifligi nedeniyle; Uykuda ortaya cikan ust
solunum yolu obstruksiyonu, yutma fonksiyonlarinin bozulmasiyla ortaya ¢ikan

aspirasyon riskidir.




NOROMUSKULER HASTALIKLAR

inspiratuvar kaslarda Kronik
Guc¢ kaybi Mikroatelektaziler

Derin Solunum

Akciger Kompliyans
Yapilamamasi

Azalma

Solunum Is YUk Artis

Vital Kapasite Dusme

rrin C, Unterborn JN, Ambrosio CD, Hill NS. Pulmonary complications of chronic neuromuscular diseases and their management. Muscle Nerve 2004; 29: 5-27.
al D. Pulmonary manifestations of neuromuscular disease with special reference to Duchenne muscular dystrophy and spinal muscular dystrophy. Pediatr Pulmonol 2000; 29;

ey MI, Lyall RA, Moxham J, Leigh PN. Respiratory aspects of neurological disease. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1999; 66: 5-15.
cca M, Clini E, Fachetti D, Pagani M, Poloni M, Porta R, et al. Breathing pattern and respiratory mechanics in patients with amyothrophic lateral sclerosis. Eur Respir J




inspiratuar Ekspiratuar Bulbar
kas kas kas
glicsiizlugu glicsiizlugu glicsuizlugu

Oksuirik Ust solunum
refleksinde yolu
bozulma disfonksiyonu

Ventilatuar
disfonksiyon

Diurnal Uykuda
solunum solunum
yetmezligi bozuklugu

irim F. Noromiiskuler Hastaliklara Bagli Solunum Yetmezligi Gelisen Hastalarda Evde Bakim Prensipleri. In: Kunter E, Kirakli C, Aydogdu M, editors. Kronik Solunum
akim. 1st ed. Ankara: Salmat Basim Ltd. Sti; 2017. p. 71-85




SOLUNUM MERKEZI KONTROLU

» Metabolik (otonomik) sistem

» Serebral korteks tarafindan kontrol edilen volonter sistem olarak

iki mekanizma ile kontrol edilir.

Metabolik (otonomik)
sistem

PCO2 ve PO2 belli
seviyede tutulur.

1-Periferik(Karotoid Body)
2-Santral (Medulla)
Kemoreseptorler

Ph, PCO2 ve PO2
Degisiklikleri Algilanir




SOLUNUM MERKEZI KONTROLU

Periferik Kemoreseptor PONS
(Kandaki PCo2 ve PO2)
l Solunum Ritm
Duzenlenmesi

9. ve 10.Kranial Sinir

l Kranial Sinir Vasitasiyla
Medulla — Hava Yolu Kaslarina

4

Bulbospinal Yol Araciligiyla
Spinal Solunumsal Noronlar




SOLUNUM MERKEZI KONTROLU

» Solunumun spinal organizasyonunda 4 adet spinal motor noron grubu
tanimlanmistir:

1. Ust servikal inspiratuvar noronlar(C1-C3): Bilateral medulladan- C3 segmente
kadar

2. Frenik motor ve internoronlar (C3-C5): Diyafram kas1
3. Interkostal motor ve interndronlar (T1-T2): interkostal kaslar

4. Abdominal motor ve internoronlar (T6-L3): Abdominal kaslari innerve ederler.




NOROMUSKULER HASTALIKLAR

» Semptom ve Bulgular

1. Vital kapasitede (VC) azalma (baska nedenlerle aciklanamayan)

2. Karbondioksit (CO2) retansiyonu (bronsiyal obstruksiyon olmaksizin)
3. Alveolo-arteryel gradient normal

4. Yuzeysel solunum

5. Ortopne ya da efor dispnesi

Konusma sirasinda cumlelerin kisalmasi

Takipne

Abdominal veya torakal paradoksal hareketler

O 00 N o

Oksuriikle ilgili sorunlar (sik infeksiyonlar)




NOROMUSKULER HASTALIKLAR

» Klinik Tablo

Yetersiz ventilasyon
Nokturnal (gece) hipoventilasyon
Bulbar kas disfonksiyonu

A W N -

Oksiiruik refleksinin yeterli olmamast




YETERSIZ VENTILASYON

» Solunum kaslarindaki gucsuzluk; Tidal volumun (TV) dusmesine yol acmakta
olup alveoler ventilasyonu surdurebilmek ve TV dususunu kompanse etmek
icin solunum sayis1 artmaktadir.

» Ancak bu artis bir dereceye kadar etkili olmakta ve alveoler ventilasyon

¥

yetersizligi geliserek PaCO2 diizeyi yukselmektedir.

» Hastalar yardimci solunum kaslarin1 kullanmaya baslar.

¥

¥

Ortopne Yardimci Solunum Kas Kullanimi Torako-abdominal
\ Paradoksal Hareketler }

f

Yetersiz ventilasyon - ->Hipoksemiye
Yiizeysel solunum sonucu gelisen atelektaziler sag-sol sant olusumu




NOKTURNAL HIPOVENTILASYON

» Bu hastalarda geceleri bir ventilasyon yetersizligi gorilebilir.

» Genel olarak ventilasyondaki yetersizlik once uykuda gorulmeye baslar.

Uykunun REM doneminde yardimci solunum kaslarinin aktivitesinde
azalma oldugu icin st solunum yolu obstriiksiyonu gelismektedir.

Nokturnal hipoventilasyon semptom ve bulgulan tipik obstruktif uyku
apnesi olan hastalarda gorulenlerle ayni olmaktadir.

Sabah bas agrisi, yorgunluk, giin boyu uyuklama, bilissel fonksiyonlarda
yavaslama gibi semptomlar gorulmektedir.

Bu hastalarda gece ortaya ¢ikan desaturasyonlar gun icinde olculen
solunum fonksiyon testleriyle ongorulememektedir.

gette R, Mellies U, Schwake C, Voit T, Teschler H. Patterns and predictors of sleep disordered breathing in primary myopathies. Thorax 2002; 57: 724-8.
issant M, Steens M, Soudon P. Lung function accurately predicts hypercapnea in patients with Duchenne muscular dystrophy. Chest 2007; 131: 368-75.
k B, Tabak L. Relationships between nocturnal desaturation and respiratory functions in Duchenne muscular distrophy. Selguk T1p Dergisi 2006; 22: 57-61




BULBAR DISFONKSIYON

» Bas-boyun bolgesinde bulunan ve ust solunum yollarini ilgilendiren kaslarda
meydana gelen gucsuzluklerdir.

» Dudaklar, dil, farenks ve larenks kaslarinda ortaya cikan disfonksiyonlar
sonucunda;

1. Yutma glcligu

2. Dizartri
3. Disfaji ASPIRASYON RISKI
4. Yetersiz cigneme OBSTRUKTIF

UYKU APNESI
5. Sekresyonlarin artis

6. Nazal konusma veya Dilin disar sarkmasi

rosino N, Carpené N, Gherardi M. Chronic respiratory care for neuromuscular diseases in adults. Eur Respir J 2009; 34: 444-51.



ETKIN OLMAYAN OKSURUK REFLEKSI

» Ust solunum yolu ve inspiratuar/ekspiratuar kaslarin timinin yetersizliginden
kaynaklanmaktadir.

» Aspirasyon, pnomoni ve solunum yetmezligine neden olmaktadir.

Etkin bir oksuruk refleksi solunum yolu sekresyonlarinin temizlenmesi ve
aspirasyona karsi temel savunma mekanizmalarindandir.

» Oksurikte Uic ana evre (faz) bulunmaktadir.
a) Inspirasyon Evre
b) Kompresif Evre

c) Ekspiratuar Evre




ETKIN OLMAYAN OKSURUK REFLEKSI

inspiratuar kaslardaki giicsiizliik, inspirasyon evresinde alinan tidal volimiin
azalmasina neden olarak ekspiratuar kaslarin yeterince gerilmesini engeller ve
ekspiratuar evredeki gazin hacminin ve akiminin azalmasina yol acar.

Ekspiratuar kaslardaki guc kaybi ise toraks ici pozitif basin¢c artmasin engeller ve
ekspiratuar pik akim hizin1 yavaslatir.

Ust solunum kaslarinin yetersizligi glottisin tam kapanamamasina ve acik
kalmasina yol acar ve bu durum hem inspiratuar evre hem de kompresif evrenin

yetersizligine neden olur.




TANISAL YAKLASIM

» Klinik Degerlendirme

Solunum hi1z1, hacmi ve ritmi

Kalp hizi

Kan basinci

Ates ve siyanozunun degerlendirilmesi
Hastanin basini yataktan kaldiramamasi

Abdominal paradoks hareket

Hipofoni

Nazal tonlama
Dizartri

Disfaji

Sekresyonlarin
toplanmasi




TANISAL YAKLASIM

» Radyolojik Degerlendirme

Akciger grafisinde;
Atelektazi
Pnomoni
Kifoskolyoz

Tek tarafli diyafram
paralizisinde;

(Diyafram yukan yer
degistirmesi)




TANISAL YAKLASIM

» Arter Kan Gazi incelemesi
Noromuskuler hastaliklarin ge¢ donemlerinde kan gazlan etkilenebilir.
Hipoventilasyona bagli hipoksi ve hiperkapni gelisebilir

Solunum yetmezligi olan hastalarda ventilator destegi ihtiyacini belirlemek icin
arteriyel kan gazi1 analizi (pH, pCO2 , pO2 ) gereklidir.

, Chen R. Neurology of Breathing. In: Aminoff MJ, Josephson SA, editors. Aminoff’s Neurology And General Medicine. 5th ed. Philadelphia: Butterworth Heinemann;



TANISAL YAKLASIM

» Solunum Fonksiyon Testleri

1. Solunum Kas Giicuiniin Degerlendirilmesi

2. Oksurik Refleksinin Degerlendirilmesi




TANISAL YAKLASIM

» Solunum Kas Giiciiniin Degerlendirilmesi
Solunum kaslarinin degerlendirilmesinde kullanilan ilk olciim SFT’dir.

Solunum kaslar hakkinda tam ve dogru yorum yapabilmek icin bir 6lciim yerine
birden cok olcumun kullanilmasi gerekmektedir.

SFT’de saptanabilen anormallikler FVC bronsiyal
obstruksiyondan
Restriktif Patern Yatar pozisyonda SFT etkilenebilmekte
olcumlerinde Bu nedenle VC solunum kas
FEV1 FVC’de dik pozisyona gore gucunu gostermede daha
FVC ‘ %10’dan daha fazla dusus degerli olmaktadir.
TLC VC’de FVC’ye benzer sekilde
FEV1/FVC Normal yatar pozisyonda dik . : .
Ekspiratuvar Kas pozisyona gore %10’dan fazla MVV (maksimum istemt

ooooo

disis solunum) azalma

Rezidiiel Voliim



TANISAL YAKLASIM

» MIP (maksimum inspiratuar basin¢) veya MEP (maksimum ekspiratuar basinc)
azalir.

» MIP daha cok diyafragma ve diger inspiratuar kas giiclinui gosterirken, MEP
abdominal kaslar ve diger ekspiratuar kas giicunii yansitmaktadir.

» Noromuskiiler glicsiizliigiin saptanmasinda FVC’nin seri monitarizasyonu
onemli rol oynar.

» Bu hastalarda FVC ayakta olculmelidir.

» FVC’nin 30 mL/kg’1n altina dusmesi solunumsal kas glicliniin azaldigin1 gosterir
ve oksurme gucunun azalmasi radyolojik olarak atelektazi gelismesine neden
olabilir.

» FVC’nin 20 mL/kg’nin altina dusmesi gaz transferini bozarak hipoksiye neden
olabilir.




TANISAL YAKLASIM

» SFT olcumleri sirasinda cihazin agizligini tam olarak kapatmada zorluklar ‘ e f_ -
olabilmektedir.(Oz. Bulbar Disfonksiyon olanlar) == |\ - / | %
» Burundan nefes alma yontemiyle (Sniff Nasal Inspiratuar Pressure: SNIP) \_“J/ -

inspiratuar basinclar olculebilir.

> Am J Respir Crit Care Med. 2005 Feb 1;1717(3):269-74. doi: 10.1164/rccm.200403-3140C.
Epub 2004 Oct 29,

Use of Sniff nasal-inspiratory force to predict
survival in amyotrophic lateral sclerosis

Ross K Morgan L Stephen McMally, Michael Alexander, Ronan Conroy, Orla Hardiman,
Richard W Costello

Morgan RK, McNally S, Alexander M, Conroy R, Hardiman O, Costello RW. Use of sniff nasal-inspiratory force to predict survival in amyotrophic lateral sclerosis. Am J R_




TANISAL YAKLASIM

» Oksturik Refleksinin Degerlendirilmesi

Etkin olmayan bir oksuruk hastalarda, aspirasyon, sekresyon retansiyonu,
pnomoni ve solunum yetmezligine zemin hazirlamaktadir. Oksiirugiin etkinligini
olcmek icin bazi testler kullanmilmaktadir.

Pik Oksiiriik Akim Hizi MEP Ekspiratuar oksurik akim-
Hastada derin inspirasyondan <60 cmH20 olanlarda VolUm cizgisi

sonra zorlayarak oksurtiilmesi 6ksiiriik etkin degildir Akim volum halkasi cizdirilirken

sonucu olusan akim hizinin bir ekspiratuar akim sirasinda gegici
yUZ maskesi veya aé]zl]k bir YUkselme p]k] (OksurUk p]k])

eklenmis pik akim 6lcer (peak bulunmamasi da oksurugin etkin
flow meter) ile 6lclilmesi olmadigin gostermektedir

Akim Hiza

<160 L/Dk:Etkin Olmayan oksuruk
160-270 L/Dk: Enfeksiyon riski
yuksek

0 J, Servera E, Diaz J, Marin J. Comparison of peak cough flows measured by pneumotachograph and a portable peak flow meter. Am J Phys Med Rehabil 2004; 83: 608-12.
erg A, Tabachnik E, Rashed N, McLaughlin FJ, England S, Bryan CA, et al. Cough capacity in patients with muscular dystrophy. Chest 1988; 94: 1232-5.
ri MB, Liu C, Hubbard R, Jefferson D, Kinnear WJ. Relationship between supramaximal flow during cough and mortality in motor neurone disease. Eur Respir J 2002; 19;
JD, Brinkrant D, Carl J, Farber HJ, Gozal D, lannaccone ST, et al. Respiratory care of the patient with Duchenne muscular dystrophy: ATS consensus statement. Am J




TANISAL YAKLASIM

» Solunum Disfonksiyon Paternleri
Solunum fonksiyon bozuklugu paterni oncelikle;

Altta yatan etyolojiden ziyade lezyon bolgesine baglidir, prognoz ise bu
faktorlerin her ikisine de baglidir.

Solunum kas glicslizliigli restriktif paterne neden olurken, orofarengeal ve
laringeal gucsuzluk ile ozellikle uyku sirasinda obstruktif bir paternle
sonuclanabilir.

Bulber tutulumu olan hastalar tekrarlayan aspirasyon pnomonisi ve akut ust
solunum yolu tikanikligr riski altindadir.

Cheyne-Stokes solunum, periyodik solunum, ataksik solunum, apnestik
solunum, santral norojenik hiperventilasyon norolojik patolojilerde tanimlanan
solunum paternleridir.




» Cheyne-Stokes Solunum

Birbiri ardi sira izlenen apne/hipopne ve hiperpne periyodlan ile
karakterizedir.

Bilateral hemisferik lezyonlarda Beyinsapi ve tek tarafli hemisferik infaktlarda
gorulur.

Cheyne-Stokes

» Periyodik Solunum

Diizenli, tekrarlayan ve degisen tidal voliimlerle karakterize cheyne- stokes
solunumun varyantidir.

En dusuk tidal volum maksimum tidal volumun yarisindan azdir. Subaraknoid ve
inmede daha sik gorulmektedir.




» Ataksik Solunum

Apne sirasinda kesilen, derinlik ve hiz bakimindan duzensiz solunum ile
karakterizedir.

En stk medulla dorsal grup noronlarin harabiyetine bagli olarak gelisir.

» Apnestik Solunum
Her inspirasyonu, uzamis aralarin takip ettigi solunum tipidir.

Posterior ponstaki apne merkezinin yaralanmasina bagli olarak gelisir.

—— v —— -

<k : Py~

» Santral Norojenik Ventilasyon

Derin ve hizli soluk alma nedeni ile ortaya ¢ikan hipokapni ile karakterizedir.

iInme, kafa travmasi ve beyin tiimorlerinde gorilebilir. Kot prognoz ile iliskilidir.




SOLUNUMSAL DESTEK GEREKLILIGININ
BELIRLENMES]

» NMH olanlarda hem akut hem de kronik solunum yetmezligi oldukca sik olarak
gorulmektedir.

» Bu hastalardaki mekanik ventilasyon ihtiyacinin ne zaman gerektigini
belirlemek icin klinik verilerle beraber fizyolojik/fonksiyonel olcumler
kullanilmaktadir.

» Kardiyak arrest, ciddi solunum yetmezligi, belirgin kan gaz1 bozukluklar,
aspirasyonla beraber ciddi bulbar kas disfonksiyonu veya bilin¢ kayb1 olan
hastalar hemen mekanik ventilasyona alinmalidir.

» Bunlarn disinda kalan hastalarin klinik seyri goz onune alinarak mekanik
ventilasyon karar verilmelidir.

» Seri SFT olcuimleri yapilarak bazal degerler olusturulmali ve akut bir solunum
yetmezligi gelistiginde bu bazal degerler rehberlik etmelidir.




SOLUNUMSAL DESTEK GEREKLILIGININ
BELIRLENMES]

> EVC > MIP ve MEP + VC
v e teewe MIP degeri -30 cmH20’dan daha
Solunum kas gucsuzlugu az negatif bir deger Solunumsal destek,
e : e orrns

dusunulen blvl’ hgstada (6rn. -20 cmH20) oldugunda beklenenin %60’1ndan daha a

beklenen degerin MEP degeri 40 cmH20"dan daha veya 15-20 mL/kg yada 1 'n

0 Yo 1 v

A?O smqen daha az FVC diistik ise solunum destedine altinda oldggu durumlarda

duzeyinin bulunmast ihtiyac var demektir. gerekecektir.

S(?_lunu.msal destek ihtiyacim MIP’daki yetersizlik hiperkapni,

gosterir. MEP’deki ise yetersiz oksurugi ve  Normalde VC 60-70 mL/kg’dir
sekresyon retansiyonu riskini
gostermektedir.

Bu olcumler ic¢in akilda kalmas1 bakimindan “20-30-40” kurali kabul edilebilir.
VC’nin 20 mL/kg’dan daha az olmasi, MIP’in -30 cmH20’dan daha az negatif olmasi
MEP’in 40 cmH20’dan daha az olmasi solunumsal destek icin kritik esik olarak kabul edil

ller RG, Rosenberg JA, Gelinas DF, Mitsumoto H, Newman D, Sufit R, et al. Practice parameter: the care of the patient with amyotrophic lateral sclerosis (an evidence based revi
American Academy of Neurology: ALS Practice Parameters Task Force. Neurology 1999; 52: 1311-23.

n ND, Fletcher DD, Henderson RD, Wolter TD, Wijdicks EF. Anticipating mechanical ventilation in Guillain-Barré syndrome. Arch Neurol 2001; 58: 893-8.
er AH. The Guillain-Barré syndrome. N Engl J Med 1992; 326: 1130-6



TEDAVI

1. Koruyucu tedavi

2. Akut veya kronik solunum yetmezligi gelisenlerde gerekli tedavilerle bu
durumu kontrol altina almak.

1. Koruyucu tedavi
a) Alt solunum yolu infeksiyonlarindan korumak

b) Alveoler hipoventilasyonun gaz alisverisi Uzerine olan olumsuz etkilerinden
korumak

c) Bozulmus olan sekresyon klerensinin etkilerinden korumak

Koruyucu onlemler solunumsal problemlerin ¢ikmasini onleyecektir.

GJ, Marchetti N. Effect of neuromuscular disease on ventilation. In: Fishman AP, Elias JA, Fishman JA, Grippi MA, Senior RM, Pack Al (eds). Fishman’s Pulmonary Di
660-5.




> Chest. 2001 Sep;120(3):765-9. doi: 10.1378/chest.120.3.765.

. 2 Years' experience with inspiratory muscle training
TE DAVI in patients with neuromuscular disorders

W Koessler 1, T Wanke, G Winkler, A Nader, K Toifl, H Kurz, H Zwick

PMID: 11555507 DOIl: 10.1378/chest.120.3.765
1. Koruyucu tedavi

Solunum kas egitimi: inspiratuar ve ekspiratuar kas egitimi baz1 hastalarda yararli
olabilmektedir.

Solunum kas %( icsuzlugu alt solunum yolu infeksiyonlari ve solunum yetmezligi
gelismesinde kritik neme sahiptir.

Bu hastalarda solunum kas giicsiizliigliniin yan1 sira gogus duvari ve akciger
kompliyansindaki azalma ve hiperkapni ile hipokseminin de bulunmasi sonucu solunum
is yuku artmaktadir.

Solunum kas geriliminin yetersizligi 6ksirugiin etkinligini ve sekresyon klerensini
bozmaktadir. Solunum kas egitimi normalde ventilatuar gilicti ve dayaniklilig1 olumlu
yonde etkilemektedir.

Muskiiler distrofisi olanlarda yapilan calismalarda inspiratuar kas egitiminin solunum
kas giicli ve dayanmkliligini diizeltebildigi gosterilmistir.




SOLUNUMSAL DESTEK TEDAVILER

» Hipoventilasyon saptanan hastalarda solunumsal destek tedavisi verilmelidir.

» Noninvaziv pozitif basincli mekanik ventilasyon (MV) 1984 yilindan sonra
muskuler distrofisi olanlarda kullanilmaya baslandi ve halen de en cok tercih
edilen yontemdir.

Eurasian J Pulmonol. 2004; 6(3): 118-122

Myastenik kriz nedeniyle akut solunum

vetmezligi gelisen bir hastada noninvazif
Mmekanik ventilasyon

Ahmet URSAVAS!, Necdet KARLEE, Mehmet KARADAG!, Melek ATABEY'. Feride YILDIZ', ErcUment

EGE'. Nihat OZYARDIMCI'
'Uludag Universitesi Tip Fakdltesi Gadgas Hastalklan ve Tuberk(loz Anabilim Dal, Bursa
Uludadg Universitesi Tip Fakltesi Narolaji Anabilirm Dah, Bursa




SOLUNUMSAL DESTEK TEDAVILER

NOROMUSKULER HASTALIGI OLANLARDA MEKANIK VENTILASYON
ENDIKASYONLARI

Akut solunum yetmezligi

« Ciddi dispne

 Belirgin yardimci solunum kas kullanim

» Bol sekresyon

 Hemodinamik dengenin bozulmasi

» Oksijen tedavisine yanit vermeyen hipoksemi

 Akut ciddi gaz alisveris bozuklugu (PaCO2 yiikselmesi, pH < 7.25)
Kronik solunum yetmezligi

« Noktiirnal (gece) hipoventilasyon semptomlari (orn. sabah bas agrisi, halsizlik,
enurezis, kabus gorme vb.)

. Istirahatta dispne

 Hipoventilasyona bagli kor pulmonale

Noktiirnal desatiirasyon

 Oksijen tedavisine ragmen Sa02 < %88




SOLUNUMSAL DESTEK TEDAVILER

invaziv ve noninvaziv mekanik ventilasyon endikasyonlarinin karsilastirilmasi

invaziv mekanik ventilasyon Non-invaziv mekanik ventilasyon

\--



SOLUNUMSAL DESTEK TEDAVILER

» Amerikan Gogis Hastaliklar Doktorlar Uzlas1 Konferansinda belirlenen kriterler
NMH olanlar icin noninvaziv MV kullanimi konusunu daha da netlestirmistir.
Belirlenen kriterler sunlardir:

1. PaC02’nin 45 mmHg’nin Ustunde olmasi

2. Olksuel; desaturasyonu (gece en az bes dakika suren, Sa02’nin %88’in altinda
olmasi

3. MIP’1n 60 cmH20’dan dusuk olmasi
4. FVC’nin %50’nin altinda olmasi

NMH olan bir hastanin erken donemlerde ilk once gece uykuda noninvaziv MV’ye
ihtiyac1 oldugu goriilmektedir.

Gece hipoventilasyon gorulen hastalarda gelecekte 12-24 ay icerisinde, glinduz de
solunum yetmezligi gelisecegi tahmin edilmektedir.

erg A, Leger P, Hill N, Criner G. Clinical indications for noninvasive positive pressure ventilation in chronic respiratory failure due to restrictive lung disease, COPD, and noct
1999; 116: 521-34

S, Chatwin M, Heather S, Simonds AK. Randomised controlled trial of non-invasive ventilation (NIV) for nocturnal hypoventilation in neuromuscular and
capnia Thorax 2005; 60: 1019-24.



NONINVAZIV MEKANIK VENTILASYON

» Ventilasyon destegine ihtiyaci oldugu belirlenen hastanin bu destegi,
noninvaziv veya invaziv yoldan hangisiyle alacagi saptanmalidir.

» Noninvaziv MV verilecek olan hastalar ya akut tablolarda kisa sureli ancak tum
gun MV alabilir ya da uzun sure aralikli olup gece veya erken donem kronik
solunum yetmezligi olanlara stirekli tim giin MV uygulanir.

» Baz1 durumlarda noninvaziv MV onerilmez.

Ciddi bulbar disfonksiyonlar

Ust solunum yolu obstriiksiyonlari
Solunum yolu sekresyon retansiyonu
Yiiz maskelerinin yetersizligi
Kooperasyon giicliigui veya oksiuirigin
etkisiz olmasi

GJ, Marchetti N. Effect of neuromuscular disease on ventilation. In: Fishman AP, Elias JA, Fishman JA, Grippi MA, Senior RM, Pack Al (eds). Fishman’s Pulmonary Di
660-5.




NONINVAZIV MEKANIK VENTILASYON

» Kisa Sureli Noninvaziv MV

» Aralikli Uzun Sureli Noninvaziv MV
» Gece Noninvaziv MV
>

Devamli Noninvaziv MV




KISA SURELI NONINVAZIV MV

» NMH olanlarda yapilan calismalarda kisa sureli invaziv MV uygulamasi gereken
hastalarda noninvaziv MV uygulandiginda, invaziv MV ihtiyacinin azaldigi,
yogun bakimda kalma siresinin kisaldigi ve mortaliteye olumlu yonde etkisi

oldugu gorilmdistiir.

lo A, Bevilacqua M, Arcaro G. Noninvasive ventilatory approach to treatment of acute respiratory failure in neuromuscular disorders: a comparison with endotracheal i



ARALIKLI UZUN SURELI NONINVAZIV MV

» Erken donem kronik solunum yetmezligi olanlarda veya gece hipoventilasyon
gelisenlerde aralikli uzun sure noninvaziv MV uygulamasinin solunum
yetmezliginin progresyonunu onledigi gorulmustdr.

Randomized Controlled Trial 2 Lancet Neurol. 2006 Feb;5(2):140-7.
doi: 10.1016/51474-4422(05)70326-4.

Effects of non—invasive ventilation on survival and
quality of life in patients with amyotrophic lateral
sclerosis: a randomised controlled trial

Stephen C Bourke 1 Mark Tomlinsen, Tim L Williams, Robert E Bullock, Pamela ) Shaw, G John Gibson

PMID: 16426990 DOl 10.1016/51474-4422(05)70326-4




GECE NONINVAZIV MV

» Uyku problemleri bulunan NMH’si olanlarda gece noninvaziv MV desteginin cok
yarari oldugu saptanmistir. Bunlar;

1. PaCO2’de dusus, PaO2’de artis

2. Uyku bozukluguna bagli semptomlarda azalma (sabah bas agrisi, gece
terlemesi vb.)

3. Yasam kalitesinde artis
4. Morbidite ve mortaliteye olumlu etki

Yapilan bir calismada gec donem DMD olgularinda gece negatif basincli
ventilasyonun PaC0O2’yi 60.8 mmHg’dan 45.5 mmHg’ya ve Pa02’yi 59.3
mmHg’dan 74.6 mmHg’ya getirdigi saptanmistir.

FJ. Night ventilation by body respirators for patients in chronic respiratory failure due to late stage Duchenne muscular dystrophy. Arch Phys Med Rehabil 1981; 62:



GECE NONINVAZIV MV

» Kronik sekilde yorgun olan solunum kaslar dinlenir.

» Akciger ve gogis duvan kompliyansindaki azalma gibi mekanik sorunlar
duzelir.

» Gun boyu yuksek seyreden PaCO2 nedeniyle santral solunum kontrol
merkezinde olusan kemosensitivitedeki artis tekrar regule olur ve kan gazlar
dengelenir.

» Gece solunum destegi ile ayrica, vital kapasite artar, sag kalp yetmezligi
duzelir ve eritrositoz geriler.

» Baslangi¢ inspiratuar basin¢ (IPAP) 8-10 cmH20 ve ekspiratuar basin¢ (EPAP) 4-
5 cmH20 olabilir.

» Eger volum kontrolllu bir ventilator kullanilacaksa asist-kontrol modunda
baslangic volumu 6-12 mL/kg olmali ve ihtiyaca gore artirilmalidir.

o W, Braun NMT. Reversal of the clinical sequelae of respiratory failure with nasal positive pressure ventilation. Am Rev Respir Dis 1982; 125: 85.
ak A, D’Abrosio C, Hill NS. Nocturnal non-invasive ventilation. Chest 2008; 133: 1275-86.
S. Hill NS. Non-invasive ventilation. Am J Respir Crit Care Med 2001; 163: 540-77.



DEVAMLI NONINVAZIV MV

» NMH olan hastalara geceleri verilen solunumsal destek, bazen tum gun ihtiyac
oldugu dustinulurse devamli olarak da verilebilir.

» Hastalarda alveoler hipoventilasyon gece disinda gliniin diger saatlerinde de
belirgin sekilde devam ederse, invaziv MV’den kacinmak i¢in gun boyu
devamli noninvaziv MV solunum destegi kullanilabilir.

Comparative Study » Chest. 1997 Oct;112(4):1024-8. doi: 10.1378/chest.112.4.1024,

Prevention of pulmonary morbidity for patients with
Duchenne muscular dystrophy

J R Bach 1, ¥ Ishikawa, H Kim

PMID: 9377912 DOI: 10.1378/chest.112.4.1024




INVAZIV MEKANIK VENTILASYON

» Invaziv MV 1-2 giinden daha uzun siire devamli MV gerekenlerde veya
noninvaziv MV’nin kontrendike oldugu olgularda tercih edilmektedir.

» Boyle hastalarda acil bir durum ortaya ¢ikmadan erkenden ventilasyon
baslatilmalidir.

1. Entubasyonun en iyi sartlarda bile bazi riskleri vardir.

2. Entubasyon sirasinda ve daha sonra ciddi hipotansiyon ve bradikardi riski
artabilir ve yasami tehdit eden hiperpotasemi gorulebilir.

3. Erken entubasyon, erken baslangicli ventilatorle iliskili pnomoni riskini
azaltabilir.




INVAZIV MEKANIK VENTILASYON

Bol sekresyon
Ust solunum yolunun kontrol edilememesi

Noninvaziv mekanik ventilasyonun tolere edilememesi

vV V VYV VY

Bilissel bozukluk
» Stabil olmayan hemodinami tercih edilmelidir.

MV’ye bagli olarak pek cok komplikasyon gelisebilmektedir. Cesitli nedenlerle
hastalarda MV’yi sonlandirma karar1 alinirsa bu iki sekilde yapilmalidir.

1. Objektif klinik kriterler kullanilarak hastada weaning protokolu kullanilir.

2. Hastanin MV destegi azaltilir, sonra klinik durumu degerlendirilir ve spontan
solunumu surdurebilen hastada MV destegi kesilir.




TRAKEOSTOMI

» Sekresyonlarn temizlemede zorlanan hastalar
Noninvaziv MV kontrendike olup uzun sureli aralikli MV gerekenler

» Aralikli uzun siure noninvaziv MV’nin yeterli olmadigi kronik solunum
yetmezligi kotiilesen hastalar

» Invaziv MV’den ayrilmada basarisiz olan hastalar (invaziv MV’nin uzamasi
beklenen hastalar)

Bu grup hastalarda trakeostomi dusunulmelidir.

Solunum destegine ragmen Sa02 %94’iin lzerine ¢ikmayan ve sekresyon
aspirasyonu olasiligi olanlarda trakeostomi endikedir.

Trakeostomi genellikle hastalar tarafindan iyi tolere edilmesine ragmen, yasam
kalitesi ve maliyet anlaminda onemli bir yuk olusturmaktadir.




HAVA YOLU KLERENSI TEDAVISI

NMH olanlarda hava yolu klerensini bozan pek cok faktor ortaya ¢cikmaktadir.
Inspiratuar kas giicsiizliigti akciger voliimlerinde azalmaya neden olmaktadir.

NMH olanlarda yavas yavas oksuruk gucunun azalmasi fark edilmeyebilir.

vV v v Vv

Hava yolu klerensi tedavisinde en onemli yeri okslirliik destegi almaktadir.




OKSURUK DESTEGI

» NMH olanlarda oksiiriik etkinliginin saptanmasi ve takip edilmesine ihtiyac
duyulmaktadir.

» Etkinlik 6lcimu pik oksurik akim mz1 (POAH) dlciimleri veya MEP dlcuimleriyle
saglanabilmektedir.

» MEP>60 cmH20 ise genellikle etkin bir oksurugiin var oldugu kabul edilir

» MEP<45 cmH20 oksiiriik refleksinin azaldig ve oksuruk destegi saglayan
tekniklerin kullanilmasina ihtiyac oldugu gosterilmektedir.

» POAH>270 L/dakikadan solunum yolu infeksiyonlar sirasinda solunum
yetmezligi gelisme riski cok az

» POAH<160 L/dakikadan solunumsal destege ihtiyac duyabilecekleri
dusunulmektedir.




OKSURUK DESTEGI

» Oksurik destegi iki yolla olmakta
1. Manuel yardim

2. Mekanik yardim

1. Manuel yardim
Klasik Heimlich Manevrasina benzemekte

Transdiyafragmatik basin¢ artirilarak
mukusun disan cikarilmasi hedeflenmekte

Bu teknik icin egitimli personele ihtiyac
duyulmakla beraber, basit ve kolay
ogrenilebilen bir yontem oldugu icin hasta
yakinlar1 tarafindan da uygulanabilir.

Mekanik yardim

CoughAssist (Respironics/Emerson)
olarak da adlandinlan cihazlar bir yuz
maskesi yardimiyla uygulanmaktadir.

Cihaz once 30-50 cmH20 pozitif bir
basing (insuflasyon) vermekte 1-3

saniye sonra da bu kez ayni basinci
negatif olarak (-30 veya -50 cmH20)
kisa sureyle vermektedir.

Sekresyonlarin hareketi ve invaziv
olmayan bir yaklasimla disan
cikarilmast mumkun olmaktadir.



DiYAFRAGMATIK PACE (DiYAFRAGMA PiLi)

» Bir radyofrekans verici, bir dis anten, bir radyofrekans alic1 ve frenik sinir Uzerine
yerlestirilen bir elektroddan olusmaktadir.

» Elektrod ve radyofrekans alici cerrahi yoldan yerlestirilmektedir.

» Frenik sinirin servikal veya torakal bolgeden gecen kisimlarina elektrodlar
konmaktadir.

» Radyofrekans alici ise cilt altina ve toraksin on-yan alt bolgesine yerlestirilir.

» Bu hastalarda frenik sinirin saglam olmasi bu sistemin basarili olarak calisabilmesi
icin sarttir.

» Diyafragmatik pace uygulamasinin bazi kisitliliklar vardir.

» Bunlar; yontem pahalidir, yetersiz kalabilir, Ust solunum yolu obstriksiyonu
gelisebilir ve diyafragma yorgunlugu olabilir.

» Ote yandan basarili bir implantasyon sonrasi hasta uzun siire ventilator destegine
ihtiyac duymaz




AKUT SOLUNUM YETMEZLIGI

» NMH olanlarda cogunlukla solunum yolu infeksiyonlarinin tetikledigi akut
solunum yetmezligi ataklar goriilebilmektedir.

Bu ataklarda noninvaziv MV ve hava yolu klerens tedavisi onemlidir.

Kardiyak degerlendirme kalp kas1 tutulumu olan miyopatili hastalarda
yapilmalidir.

» Evlerinde noninvaziv MV ve oksiiriik destegi alanlarda akut solunum yetmezligi
gelistiginde pnomotoraks olasiligi unutulmamalidir.

» Yuksek duzey spinal kord hasar olan hastalar diyafragmatik pace uygulamasi
yoniinden degerlendirilmelidir.




AKUT RESPIRATUVAR DISFONKSIYON
NOROJENIK PULMONER ODEM

» Norojenik pulmoner ddem (NPO), kafa travmasi, epileptik nébetler,
subaraknoid kanama ve iskemik inme gibi akut santral sinir sistemi
patolojilerine bagli hizli gelisen, pulmoner interstisyel ve alveoler sivinin
artmasi ile karakterize bir tablodur.

» Taniicin; kalp ve akcigerlerin iskemik, toksik, travmatik lezyonlarn ve
aspirasyon pnomonisi gibi santral sinir sistemi patolojilerine eslik edebilen
durumlarin dislanmasi gerekir.

» Kotu prognoz ile iliskilidir.




AKUT RESPIRATUVAR DISFONKSIYON
NOROJENIK PULMONER ODEM

Santral Sisteminde

Gelisen Bozukluk Starling kuvvetleri tarafindan

belirlenen alveolar yatak
‘ boyunca basinc degisimi

Sistemik
Vazokontruksiyona yol
acan Sempatik Desarj

4

Sistemik Dolasimdan

Pulmoner Dolasima ‘ Pulmoner Kapiller
Kan Akisi Hidrostatik Basinci

Kilcal damarlardaki
gecirgenlikteki degisiklikler

*




AKUT RESPIRATUVAR DISFONKSIYON
NOROJENIK PULMONER ODEM

» Yuksek mortalite riski nedeni ile yogun bakim takibi ve altta yatan nedene
yonelik tedavi baslanarak intrakranial basincin azaltilmasi gerekir.

» Daha sonra, mevcut fizyopatolojik hipotezlere dayanarak, tedavi esas olarak
kardiyovaskuler olacaktir ve ozellikle beta-adrenerjik stimulasyon ile
inotropik etki artirilarak pulmoner vaskuler direncin azaltilmasi esastir.

» Dobutamin ve osmotik diretikler tedavide yardimci olabilir.
» Bu amac icin nitrik oksit (NO) sadece deneyseldir ancak yararli olabilir.

» Steroidlerin uygulanmasi tartismalidir.




MULTIPL SKLEROZ

» Multipl Skleroz (MS), nedeni kesin belli olamamakla birlikte genetik, cevresel
faktorler ve bazi viruslerin rol oynadigi, santral sinir sisteminin kronik
demiyelinizan bir hastaligidir.

» MS de en sik gozlenen solunum problemleri, solunum kas glicsiizliigu, bulber
disfonksiyon ve solunum kontrolundeki anormalliklerdir.

» Nadiren servikal kord demiyelinizasyonu sonucu akut solunum yetmezligi;
solunum merkezi ve medullanin tutulumu ile apne ve norojenik pulmoner
odem gelisebilir.

» Hastaligin ileri evrelerinde aspirasyon, atelektazi ve pnomoni gibi
komplikasyonlar gelisebilir.

» ilerlemis MS olgularindaki gelisen solunum yetmezligi genellikle 6lim ile
sonuclanir.




BEYIN TUMORLERI

» Glioma, epandimoma gibi beyin sap1 tumorleri, medullablastomalar ve
serebellar astrositomalarin solunum disfonksiyonuna neden olma olasilig
serebral hemisfer tumorlerinden daha yuksektir.

» Supratentorial gliomalar tentoria herniasyondan dolay1 solunumu etkileyebilir.




PARKINSON HASTALIGI

» Parkinson hastaligi (PH) en sik goriilen norodejeneratif haraket bozuklugudur.

istirahat tremoru, bradikinezi, rijidite ve postural instabilite ile karakterize
bir hastaliktir.

Solunum fonksiyonlarindaki bozukluk morbidite ve mortalitenin artmasina ve
yasam kalitesinin bozulmasina neden olur.

v

PH ile iliskili en sik pulmoner semptomlar;
Eforla nefes darligr (%35.8)

Oksliriik (%17.9)

Balgam (%13)

vV v v Vv




PARKINSON HASTALIGI

Konusma ve yutma islemi Ust hava yollarinin koordinasyonunu gerektirir.

Bu nedenle st hava yollarinin obstriiksiyonu konusma ve yutma giicliigiiniin
yani sira hipopne, uykuda solunum bozuklugu, glindiiz asirn uyku hali, akut
solunum yetmezligi ve ekstiibasyon glicliigiine neden olabilir.

» Ust solunum yollarindaki kaslarin tutulumu hava akimim kisitlayarak nefes
darligi ve tasipneye, solunum fonksiyon testlerinde obstruksiyona neden
olacaktir.

» Kas tutulumu siddetlendiginde ise nokturnal hipoventilasyon, giindiiz uyku hali
ve kognitif fonksiyonlarda bozulmaya neden olabilir.

» Ekspirasyon kaslarinda zayiflama konusma problemlerine yol acar, oksurugu
engeller, mukus retansiyonuna, aspirasyon ve pnomoniye yatkinlik yaratir.




PARKINSON HASTALIGI

» PH’da gozlenen en yaygin olumler pulmoner fonksiyon bozukluklarina bagli
olarak gelisir

PH’ da pnomoniden olum orani genel populasyona gore daha yuksektir.

Levodopa’nin pulmoner disfonksiyonlardaki yarar tartismali olmakla birlikte
ust hava yolu obstruksiyonlan ve restriktif pulmoner disfonksiyonlarinda
yararini bildiren calismalar mevcuttur.

eyser J, vincken W. I-dopa-induced respiratory disturbance in Parkinson’s disease suppressed by tiapride. Neurology 1985; 35: 235-7.
aprabha Tn, Kapavarapu PK, Pal PK, Thennarasu K. Pulmonary functions in Parkinson’s disease. Indian J Chest Dis Allied Sci 2005; 47: 251-7



AMYOTROFIK LATERAL SKLEROZ

Lou Gehrig's hastaligi olarak da bilinen Amyotrofik lateral skleroz (ALS)
solunum kaslarini da iceren butun istemli kaslarda er yada gec paralizi ve
glicstizliige yol acan motor noronlardaki dejenerasyona bagli olarak ortaya
cikan progresif seyirli, fatal bir noromuskuler hastaliktir.

Servikal spinal kordda on boynuz hiicrelerinin kaybina bagli diyafragmatik kas
zayifligi; torasik spinal motor noronlarin kaybina bagli gogiis duvarinda
zayiflama ile karakterizedir.

Solunum yetmezligi hastaligin ileri asamalarinda ortaya cikar ve en onemli
olum nedenidir.

’



AMYOTROFIK LATERAL SKLEROZ

» Hastaligin erken donemlerinde egzersiz ve agir yemeklerden sonra nefes
darlig1 gelisebilir.

» FVC oturur pozisyonda normal iken supin pozisyonda dusebilir

» MIP ve MEP kas giiciinl degerlendirmek icin non-invaziv, standart ve ekonomik
testler

FVC’den daha duyarli
» MIP ve MEP beklenen degerin %50’si kadar

» Transdiafragmatik basincin olculmesi, diyaframin gucunu olcmek icin altin
standarttir.




AMYOTROFIK LATERAL SKLEROZ

» Uyku sirasinda, ozellikle REM doneminde hipoksi ve hiperkarbi ortaya ¢ikarak
sabahlari bas agrisi, ve somvolans, geceleri sik uyanma, irritabilite ve azalmis
konsantrasyon sikayetlerine neden olabilir.

» Oksiirme glictiniin azalmasi ile sekresyonlarin1 atamayan hastalarda
enfeksiyona yatkinlik artabilir.

» Hastalar ilerleyen donemlerde yardimci solunum kaslarin1 kullanmaya
calisirlar.

» Diyafram paradoksal hareketlerle calisir ve gogis- abdomen senkronu bozulur.
FVC azalir, MIP ve MEP %50’nin altina duser.




AMYOTROFIK LATERAL SKLEROZ

» NIMV, pulmoner fonksiyonlarda azalmay: yavaslatarak erken mortaliteyi
engeller.

» Nokturnal hipoventilasyona bagli hipoksi ve hiperkarbide diizelme saglar.
1. 5 dakika boyunca nokturnal Hipoksi (s02: 88 ve altinda olmasi)

2. PCO2 >45 mmHg

3. FVC <%50

4. MIP<%60 hastalarda NIMV kullanim1 onerilmektedir.

» Hastaligin ilerleyen donemlerinde kas ve diyafram glicsiizliigu artan
hastalarda NIMV tolere edilemez.

» Bu asamada trakeostomi ile invaziv ventilasyona gecilme kararn alinabilir.

» Ev tipi mekanik ventilatorler ile hastalar takip edilebilir.




GUILLAIN- BARRE SENDROMU

» Akut inflamatuar demiyelinizan polinoropatinin prototipi olan Guillain-Barre
Sendromu (GBS), respiratuvar disfonksiyonunun en onemli ve en yaygin
nedenlerinden biridir.

» Solunum yetmezliginin ana sebebi frenik sinir demyelinizayonu sonrasi gelisen
diyafragma disfonksiyonudur.

» Interkostal kaslar ve diger yardimci solunum kaslarinin zayifligi, otonom
disfonksiyon, sekresyonlarin birikmesi ve atelektazi diger solunum yetmezligi
nedenleridir.

» Hastalarnn 2/3’unde GBS oncesinde grip veya diyare mevcut olabilir.

» Hastalik sonrasi birkac¢ gun icinde gucsuzluk baslar ve 4 haftaya kadar
progrese olabilir.

» Akut simetrik genel gucsuzluk ve arefleksli hastalarda GBS dusunulmelir,




GUILLAIN- BARRE SENDROMU

>

Gugsuz oksuruk, tasipne gibi erken solunumal semptomlara paradoksal karin
hareketleri, kesikli nefes alma ve konusma eslik edebilir.

REM uykusu sirasinda solunum kaslarinin relaksasyonu ve diyafragmanin
zayiflamasi sonucu sik uyanmalar olabilir.

Hastalarda vital kapasitesinin kg basina 20 ml, MIP 30 cmH20, MEP 40 cmH20
altinda olmas1 mekanik ventilator ihtiyacini gosterir.

FVC basalin %50 altina inerse muhtemelen 36 saat icinde mekanik ventilator
ihtiyaci olacaktir.

GBS’lu hastalarda otonomik disfonksiyona bagli olarak ileus ve hareketsizlige
bagli olarak pulmoner tromboembolizm gozlenebilir.

Bu nedenle DVT proflaksisi mutlaka yapilmadir.




GUILLAIN- BARRE SENDROMU

» GBS tedavisinde plazmaferez ve intravenoz immunglobulin (IVIG) dizabilite ve
olumu azaltir, mekanik ventilator suresini kisaltir

» Guillain-Barré sendromlu eriskinlerde plazmaferez, destekleyici tedaviden
daha faydali olmasina ragmen 6 ay ve 12 ay sonra niiks riskinde anlamli artis
mevcuttur.

» 1 yil sonraki kas kuvvetinin tam iyilesmesi plazmaferezde daha olasidur.




MYASTHENIA GRAVIS

» Myasthenia gravis (MG), noromuskuler kavsaktaki postsinaptik membranda
bulunan asetilkolin reseptorlerine karsi olusan otoantikorlar ile karakterize
otoimmun bir hastaliktir.

» Daha cok ekstraokuler kaslarin tutulumu ile baslasa da hastalarin direkt
solunum sikintisi tablosu ile klinige basvurabilecegi unutulmamalidir.

» Hastalik solunum yetmezligi ile prezente olabilecegi gibi kolinerjik veya
myastenik krizde solunum yetmezligine neden olabilir.

» enfeksiyonlar, cerrahi girisim ve travma, elektrolit imbalanslar, noromuskuler
kavsagi etkileyen ilac kullanimi, duzensiz veya yetersiz ilac kullanimi gibi
degisik nedenler myastenik krize yol acabilir.




MYASTHENIA GRAVIS

» Myastenik kriz sirasinda ortaya cikan akut solunum yetmezligi, solunumsal kas
glicl azalmasina bagli olarak akciger ekspansiyonunun dolayisiyla alveolar
ventilasyonun bozulmasi ve orofarengeal kaslarin tutulumuna bagli okstirtik
refleksinin kaybolmasi, havayolunun temizlenememesi ve aspirasyon
pnomonileridir.

» Myastenik kriz sirasinda once tidal volum ve vital kapasitede dusme gec¢
donemde hipoksemi ve hiperkapni ortaya cikar.

» Mekanik ventilasyon karari icin arter kan gazlarinin bozulmasini beklememek
ve arter kan gazi normal olsa bile, spirometrik olcumde vital kapasite 15
mL/kg veya tidal volum 5 mL/kg’in altinda ise mekanik ventilasyon
uygulanmalidir.
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