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Noromuskiiler Hastaliklarda Mekanik
Ventilasyon Destegi

Mechanic Ventilation Support in Neuromusculer Disorders
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OZET

Noromuskiiler hastaliklarda solunum disfonksiyonu sik gozlenen bir durum olup hem bu disfonksiyon hem de
komplikasyonlar1 nedeniyle ciddi mortalite ve morbidite ortaya ¢ikmaktadir. Mekanik ventilasyon uygun za-
manda ve uygun vakaya uygulandiginda yasam stiresini ve/veya yasam kalitesini artirabilmekte oldugundan
onemlidir. Bu nedenle néromuskiiler hasta olgular: gereken klinik gozlemler ve fizyolojik élciimler ile mekanik
ventilasyon agisindan degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Noromuskiiler hastalik, mekanik ventilasyon, solunum yetmezligi.

SUMMARY

Respiratory dysfunction is frequently observed in neuromusculer disorders; the respiratory dysfunction itself,
and its complications can cause an increase in mortality and serious morbidities. Mechanic ventilation is import-
ant, because, if applied at the appropriate time to the appropriate patient it could improve the life span and/or
quality. Therefore patients with neuromusculer disorders should be evaluated clinically, together with physiolog-
ical measurements in terms of the need and indication for mechanic ventilation.
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Noéromuskiiler hastaliklar (NMH) periferik ve/veya
santral sinir sisteminin akkiz hasar1 veya metabolik-
genetik tutulumu sonucu ortaya ¢ikan hastaliklardir
(Tablo 1). Bu hastaliklarin seyri sirasinda solunum
kaslari etkilenmekte olup, hastalarin biiyiik cogunlu-
gunda hiperkapnik solunum yetmezligi ve mekanik
ventilasyon ihtiyaa ortaya ¢tkmaktadir®. Solunum
yetmezligi gelisimi hastahigin solunum kaslarini etki-

Tablo 1. Néromuskiiler hastaliklar.

Noéromuskiiler Hastaliklar
Spinal Kord
Demiyelinizan Hastalik (multiple skleroz)

Disk kompresyonu

Epidural abse

Spinal kord hemorajisi

Spinal kord enfarktusu

Syringomiyeli

Tetanoz

Transvers miyelit

Travma

Tumor

Motor Noron ve Periferik Sinirler
Amyotrofik Lateral Skleroz (ALS)
Servikal spondiloz

Kritik Hastalik Néromiyopatisi

Poliomiyelit
Difteri
Guillain-Barre sendromu

Lenfoma
Metabolik (porfiri, diabetes mellitus)

Mononéritis multiplex

Frenik sinir hasar1

Sarkoidoz

Agir metaller

Vaskiilit
Noromuskiiler Kavsak

Botulizm

Hipermagnezemi

Lambert Eaton sendromu

Myasthenia gravis

Noromuskiiler blokan ajanlar

Organofosfat toksikasyonu

Kaslar

Pompe Hastalif

Malnutrisyon

Mitokondriyal myopati
Muskiiler distrofi
Miyotonik distrofi
Polimiyozit/dermatomiyozit

Rabdomiyoliz
Tiroid hastaliklar
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lemesine gore akut [Guillain-Barre sendromu (GBS)],
kronik tekrarlayiaa (Myastenia Gravis (MG)) veya
progresif (Amyotrofik lateral skleroz) olabilir.

Mekanik ventilasyon (MV) ihtiyaci ve kullanim 20.
yuzyihn baginda poliomiyelit endemisi ile tetiklen-
mis ve o donemlerde “Celik Akciger” olarak bilinen
negatif basingh ventilatérler kullanilmaya baglanmig-
tir. Bu yontem ile mortalitenin %50 civarinda diigii-
riilmesi sonrasinda MV kullanimi ve teknolojik geli-
simi siirmiigtiir. Esas anlamda Noninvaziv Mekanik
Ventilasyonun (NIMV) temellerini olugturan “Ritmik
inflasyon Aparati” 1910 yihinda Green ve Janeway ile
kullanima girmigtir. 1980°1i yillarda ozellikle kronik
NMH’lerde NIMV kullaniminin endikasyonlarinin
bildirilmesi tizerine hem MV kullanimi yayginlagmisg
hem de MV teknolojik gelisimini tedrici olarak art-
migtir®?,

NMH'de Solunum Kaslarinin Tutulumu ve
Solunum Yetmezligi Gelisimi

NMH'ye bagh kas kuvvetsizligi ii¢ ana kas grubunda
gozlenir: Inspiratuar kaslar (diyafram, parasternal,
skalen ve aksesuar kaslar); ekspiratuar kaslar (eks-
ternal interkostal ve abdominal kaslar); iist hava yolu
kaslar (palatin, farengeal, genioglossal kaslar). 1nspi—
ratuar kaslarin disfonksiyonu tidal voliimin azalma-
sina yol agar. Bu durum ilk basta alveolar ventilasyo-
nuidame ettirmek i¢cin solunum sayisinin arttirilmasi
ile kompanze edilmeye ¢aligilsa da zaman icerisinde
tidal voliimiin daha da azalmas: dispne ve hiperkapni
ile sonu¢lanir. Durumun ilerlemesi basamakli olarak
ortopne, paradoks solunum gibi bulgularin olugma-
sina yol acar. Bulbar kaslarin disfonksiyonu sonucu
tist hava yolu kaslarinin kuvvetsizligi ve REM uykusu
stiresinde aksesuar kas fonksiyonunun da azalmas:
sonucu NMH’da ilk bulgular noktiirnal hipoventilas-
yon geklinde geceleri tezahiir eder. Bulber disfonk-
siyon ayn1 zamanda disfaji ve aspirasyon riskini de
yikseltir. Bu t¢ kas grubunun birlikte disfonksiyonu
aspirasyona ve sekonder infeksiyon gelisimine kars:
ilk defans mekanizmasi olan 6ksiiritk refleksinin de
zayiflamasia yol acar. Oksiirigiin yetersiz olmasi
nedeni ile sekresyonlarin atilamamasi, aspirasyon ve
pnémoni riskinin artigi gézlenir. Diigiik tidal hacim-
li nefesler nedeni ile hastalarda atelekteziler gelisir,
sagdan sola sant miktari artar ve takiben hipoksemi
gozlenebilir. Ozellikle bu hastalarda aspirasyona se-
konder pnémoni gelisimi ile solunum ig yuki artar,
zaten zayif olan inspiratuar solunum kaslar1 daha da
yorulur ve bu durum akut solunum yetmezligi ile so-
nuglanabilir (Sekil 1)®.
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Sekil 1. NMH’de solunum kaslarimin tutulumu ve solunum yetmezligi gelisimi.

Inspuratuar kas Ekspiratuar kas Bulber
zaafiyeti zaafiyeti disfonksiyon
Alveoler A -

hipoventilasyon + Hiperkarbi Oksuruk.yetmezhgl !
hipoksi aspirasyon
Noktiirnal Atelektazi +
hipoventilasyon pnoémoni

MNH'de Respiratuar Yetmezlik Takibi

Respiratuar kas zafiyeti NMH’de gidisattan bagimsiz
olarak ciddi bir durumdur ve MG hastalarinin %15-
28'inin, GBS hastalarin %20-30’unun invaziv meka-
nik ventilasyon ihtiyac olabilecegi ve pek ¢ok ALS
hastasinin progresif respiratuar yetmezlik nedeniyle
olecegi bilinmektedir®®.

NMH'de mekanik ventilasyon endikasyonun belir-
lenmesinde hem subjektif klinik hem de objektif fiz-
yolojik testler birlikte kullamilmalidir. Genel yaklagim
olarak kardiyopulmoner arrest, respiratuar distres,
belirgin arter kan gazi (AKG) anomalileri, agir bul-
ber disfonksiyon ve aspirasyon birlikteligi ve suur
kotillesmeleri durumlarinda ivedi invaziv mekanik
ventilasyon plani yapilmalidir. Diger néromuskiiler
hastalarda ise klinigin yakin takibi ve seri fizyolojik
olciimler ile karar verilmelidir. Yapilabilecek fizyo-
lojik 8l¢iimler agagida belirtilmistir. Solunum fonk-
siyon testleri (SFT) ilk basamak olarak degerlendir-
melidir.

+ Zorlu vital kapasite (FVC) ve birinci saniyedeki
zorlu ekspiratuar voliim (FEV )'de diistis (normalin
%80’inden fazla dusiis), FEV,/FVC oranmin nor-
mal olmast, total akciger kapasitesinde azalma, ya-
tar pozisyonda FVC'de dik pozisyona gére %10'dan
daha fazla dugis ya da vital kapasitede %10 diists
olmasi respiratuar yetmezlik acisindan anlamlhidir.

+ Respiratuar kas zaafiyeti olan bir hastada FVC'nin
beklenin %50’sinden az olmas1?.

« Maksimal inspiratuar Basing (MIP) ve Maksimal
Ekspiratuar Basing (MEP): MIP -30 cm H,O dege-
rinden daha az negatif ise veya MEP 40 cmH, O de-
gerinin altinda ise (MIP yoklugu CO, retansiyonu,
MEP distikliigii sekresyon birikimi ile iligkili)®.

+ Vital Kapasite (VC): VC 15-20 mL/kg altinda (nor-
mal: 60-70 mL/kg) veya beklenin %60'ma dustii-
ginde veya 1 L'nin altina indiginde veya ¢énceki
olciime gore VC'de %30-%50 araliginda diisiis goz-
lendiginde®.

+ Ek olarak 6zellikle bulbar kas disfonksiyonu olan-
larda hasta agiz i¢i aygitlar1 uygun sekilde kulla-
namadigindan burundan nefes alma yéntemiyle
(Sniff Nasal Inspiratory Pressure: SNIP) inspiratu-
ar basinclar él¢iilerek inspiratuar kas kuvvetsizligi
objektif olarak degerlendirilebilir. Normal sartlar-
da kontralateral burun yolu kapaliyken acik duru-
ma gore %40’tan fazla bir fark olmamahidur.

Mevcut degerlerin birbirlerinden tstiunligi hakkin-
da net bir bilgi bulunmamakta olup, kombinasyon
olarak diigtinillmeleri gerekmektedir. 20-30-40 kura-
11 olarak bilinen bu durum VC < 20 mL/kg, MIP <-30
cmH,0 ve MEP < 40 cmH,0O seklinde tanimlanmak-
tadir. Bu kural ile yaklagilan vakalarda sonlanimin
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degistigine veya acil entiibasyon riskinin azaldiginin
gosterilmesi agisindan prospektif ¢aligmalara ihtiyag
vardir. MV ihtiyac olan hastalarda iki tip MV yén-
temi secilebilir.

NMH'de NIMV

Néromuskiiler kas zaafiyeti olan hastalarda NIMV
kisa siireli devamli mekanik ventilasyon ihtiyaci olan
vakalarda ve uzun sireli intermittan mekanik ven-
tilasyon ihtiyac olan vakalarda kullanilabilir. NIMV
uzun sireli devaml mekanik ventilasyon ihtiyaci
olan olgularda kullanilmamalidir. NIMV kullanilacak
hastalarin mental olarak koopere olmasi ve agir se-
datif ilaglar kullanmiyor olmasi, destek O, ihtiyacinin
olmamas1 veya minimal olmasi, satirasyon > %95
(agresif aspirasyon veya mekanik okstirik destekleri
altinda olabilir), salim bulber fonksiyonlarin aspiras-
yona engel olabildigi veya saturasyon> %95 degerini
saglayabildigi, kontrolsiiz epileptik nébet hikayesi
olmayan, inpiratuar pozitif basingh ventilaston uy-
gulamasini  kaldirabilecek pulmoner kompliyans:
saplayabilen, NIMV arayiizlerinin kullanilmasin: en-
gelleyebilecek fasiyel travma, nazogastrik tip vb. en-
gellerin olmadig1 hastalarda kullanilabilir (Tablo 2).

Kisa streli devamli MV: Gézlemsel bir ¢aligmada 14
NMH NIMV ile takip edilmis ve retrospektif IMV ile
takip edilen hastalar ile kiyaslanmigtir. NIMV hasta-
larda YB kalis siiresi, mortalite ve IMV dénme riski-
nin daha az oldugu gézlenmistir®. Prospektif bagka
bir caligmada 17 NMH'da toplam 29 atak epizodu
degerlendirilmis ve %79'unun IMV gegis gereksinimi
olmadig gésterilmigtir®™.

Uzun sireli intermittan MV: Daha ¢ok noktiirnal
hipoventilasyonu olan ve kronik respiratuar yetmez-
ligin erken dénemlerinde olan ALS hastalarinda ca-
lismalar mevcuttur. Ortopne gelisen ve semptomatik
gun ici hiperkapnisi olan 92 ALS hastas ile yapilan
bir ¢aligmada, bulber disfonksiyonu olmayan ALS
hastalarinda NIMV ile hem sagkalim hem de yasam
kalitesinde artig gézlenirken; bulber disfonksiyonu
olan hastalarda yagam kalitesinde artig oldugu gos-

terilmigtir®®. Yine ALS hastalari ile yapilan NIVM’a
ek olarak diyafragmatik pace uygulamasinin sadece
NIMV ile kiyaslandig1 cok merkezli bir calisma ise di-
afragmatik pace eklenen hasta grubunda sagkalimin
daha diigitk olmasi nedeniyle erken sonlandirilmig-
tirt®,

NIMV tedavisi, planlanan hastaya en ivedi gekilde
baglanmalidir. NIMV portabl MV ile veya standart
yogun bakim (YB) MV’leri araciligiyla yapilabilir. YB
MV’lerin portabl MV’lere gére avantajlari daha fazla-
dir. Arayiiz seciminde nazal, oronazal veya tiim yiiz
maskeleri tercih edilebilir. Nazal maske hasta konfo-
ru i¢in en kolay kullanilabilen yéntemken; en iyi fiz-
yolojik uyum yuz maskeleri ile saglanir.

NIMV'de Mod Segimi

AC (Asist Control): Minimal dakika ventilasyonu-
nu garantilemek isteyen klinisyenlerin en ¢ok kullan-
dig1 modtur.

PSV (Pressure Support Ventilation): Hasta kon-
for ve senkronzasyonunu artirmak i¢in kullanilir.

CPAP (Continuous Positive Airway Pressure):
Ozellikle kardiyojenik pulmoner 6demli vakalarda
tercih edilmektedir.

BPAP (Bilevel Positive Airway Pressure): Inspi-
ratuar ve ekspiratuar fazlarda pozitif havayolu ba-
sinci saglayan modtur. Portabl mekanik ventilatorii
treten firmalara gére BiPAP ve BIPAP seklinde de
isimlendirilebilmektedir. Taginabilir cihazlar nispe-
ten digtk fiyatlari, hafif olmalari ve konforun daha
iyi saglanmasi nedeni ile hastalarda ilk tercih sebebi-
dir. Néromuskiiler hastaliklara bagh kas zaafiyetine
sekonder respiratuar yetmezliklerde sik tercih edilen
MV modudur.

PAV (Proportional assist ventilation): Hastanin
eforuyla belirlenen inspiratuar basing destegi sagla-
yan bir moddur.

NMH'de hem NIMV hem de IMV uzun siireli venti-
lasyon destek sistemlerinde vurgulanmas: gereken

Tablo 2. NIMV kullanilabilmesi icin saglanmasi gereken durumlar.

Mental agidan koopere, sedatif ajan kullanmayan hastalar

Destek O, ihtiyaci olmayan veya minimal olan hastalar

Saturasyon > %95 (agresif aspirasyon veya mekanik okstiriik destekleri olabilir)

Salim bulber fonksiyonlar1 olan hastalar

Madde kullanimi veya kontrolsiiz nébet olmamasi

sahip olmak

Araytiz basina < 40 cm H,O IPPV desteginde normal alveoler ventilasyonu saglayabilecek pulmoner kompliyansa

Arayiizlerinin kullanilmasini engelleyebilecek fasiyel travma, nazogastrik tiip vb. engellerin olmamasi
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bir nokta da cksiiriikk destegidir. Mekanik Insuflas-
yon-Eksuflasyon cihazlar1 bu konuda 6n plandadir.
Bu cihazlar kullanilan MV’ye ek olarak iist solunum
yolundan uygulanan ve insuflasyon fazinda 50-60
cmH,O basing olugturup, 0.02 saniye icerinde ek-
suflasyon fazinda -50 cmH, O basing ile havanin geri
cikmasini saglayan ve bu agamada 10 L/saniye ekspi-
ratuar akim olugturan cihazlardir. Bu iglem sayesinde
solunum yolunda biriken sekresyon ve debrisler te-
mizlenerek alveoler hipoventilasyon azaltilabilmek-
tedir®?.

Ozellikle uzun dénem NIMYV ile takip edilen néro-
muskiiler hastalarda nokturnal hipovenilasyon ve
hiperkapni takibinde transkutanéz CO, (PtcCO,)
ol¢timti, PaCO, degerinin tahmininde bagarili oldu-
gundan non invaziv bir yéntem olarak bagari ile kul-
lanilabilir®.

NMH'de iMV

NMH'da IMV, uzun sireli ve devamli MV ihtiyaa
olan hastalarda ve NIMV kullaniminin kontraendike

oldugu kardiyopulmoner arrest, respiratuar distres,
belirgin AKG anomalileri, agir bulber disfonksiyon
ve aspirasyon birlikteligi ve suur kotilesmeleri du-
rumlarinda kullanihr. IMV endikasyonu durumunda
entiibasyon en kisa siire icerisinde yapilmalidir zira;
IMV planlandigi dénemde gozlem amacli bekleme
stresinde acil entiibasyon riski artmaktadir. Acil
entiibasyon ise entiibasyon sonrasi ilk beg giin iceri-
sinde gelisen pnémoni (erken baglangich pnémoni)
riskini artirmaktadir®®.

NMH'de IMV ile takip edilen hastalar kéti prognoz
gostermektedirler. Bir ¢alismada GBS hastalarda IMV
stresi 18-29 giin arasinda degismekte ve mortalite-
nin %12-20 arasinda oldugu gésterilmistir®2%. MG
hastalarinda IMV gereksinimi olan hastalarin mor-
talite oran1 %4-8 arasinda olup, MV siiresi néromus-
kiiler hastalifi olmayan kigilere gére bir hafta daha
uzun bulunmustur®. IMV ile takip edilen diyafram
disfonksiyonu olan hastalar olmayanlara gére yakla-
sik beg kat daha yiiksek mortaliteye sahiptirler®?.

IMV’de MV modlar: volim limitli ve basing limitli
olabilmektedir. Volum limitli CMV, AC, SIMV gibi
modlarda esas amag hastanin belirli bir tidal hacmi
devaml olarak almasim saglamakken; basing limitli
modlarda ise belirlenen inspiratuar basing araliginda
solunum saglandigindan tidal hacim degiskendir.

Uzun dénem MV ile devaml takip gereken hastalar-
da, intermittan uzun dénem NIVM ihtiyac olan fa-
kat agir bulber disfonksiyon vb. (Tablo 2) durumlar

Pektezel MY., Arsava EM., Topguoglu MA.

nedeniyle NIMV kullanamayacak olan hastalarda,
sekresyon atimi yeterli olmayan olgularda, kronik
solunum yetmezliginde NIMV yeterli olmayan olgu-
larda ve IMV kullanip weaning saglanamayan hasta-
larda trakeostomi plani yapilmalidir.

NMH’de uzun dénem MV ihtiyacinin tahmin edilme-
siile ilgili yapilan bazi ¢alismalar su sekilde 6zetlene-
bilir; 53 MG hastast ile yapilan ve 73 atak epizodunun
takip edildigi bir calismada yagin 50’den biiyiik olma-
s1, preentiibasyon HCO, > 30 mEq/L ve VC < 25 mL/
kg kriterlerinin tigiinin de mevcudiyeti durumunda
entiibasyon siiresinin iki haftadan uzun olma ihtima-
li %88 olarak tespit edilmigtir®. 37 GBS vakas: ile
yapilan bagka bir caligmada su sekilde tanimlanan bir
“Pulmoner Fonsiyon Skoru (PES)” gelistirilmigtir:

PES=VC (mL/kg) + MIP (cm H20) + MEP (cm H20)

Preentitbasyonda hesaplanan PSF degerinin 12.
gundeki PFS degerine oraninin birden kigiik olma-
s1 halinde entiibe kalma siiresinin ti¢ haftadan uzun
olacag1 %70 sensitivite %100 spesifisite ile gosteril-
migtir®),

Trakeostominin zamanlamas: ile ilgili net bir bilgi
literatiirde yoktur. Pek ¢ok klinisyen entiibasyonun
ti¢ haftadan uzun siireli olmamas: gerektigini dugsiin-
mektedir. Trakeostominin en uygun zamani hakkin-
da net bilgi olmasa da literatiirde ¢ok merkezli bir
caligmada hastalar erken trakeostomi (entiibasyon
sonrasi ilk dért gin icerisinde) ve ge¢ trakeostomi
(entiibasyon sonrasi 10. giin ve sonrasi) seklinde
randomize edilmis ve trakeostomi i¢in bu zamanla-
malar arasinda yogun bakimda kalis siiresi, 30. giin
ve ikinci seneki mortaliteler arasinda fark bulunama-
mistir®. Dértyiizondokuz hasta ile yapilan bagka bir
calismada ise erken trakeostomi (ortalama yedi giin)
ve ge¢ trakeostomi (ortalama 14 giin) kargilagtirilmig
ve sonucta; erken trakeostomi ile daha erken wea-
ning orani (%77-68), ilk 28 giinde YBU'den daha fazla
¢tkma orani (%48-39) ve daha az pnémoni (%14-21)
tespit edilmigtir. Bu caligmada birinci ayin sonunda
survival oranlar arasinda fark saptanmamigtir®.

MV destekli soluma sonras: dénemde weaning plani
gindeme gelmektedir. Weaning planinda “Spontan
Soluma Denemeleri” (Spontaneous breathing trials)
(SBD), yapilir. Bu denemeler 30 dakika ile iki saat ara-
sinda solunum iginin direk endotrakeal tiipten veya T
tip yardimi ile havayolundan hastaya birakilmasi ya
da MV desteginde basing desteginin veya ventilatér
destekli solumalarin sayisinin tedrici olarak azaltil-
masi aracithifyla yavas bir sekilde gerceklegtirilir®.
Klinik ¢aligmalarda basarisiz weaningi gosteren kri-
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terler; kalp hizimin > 140/dakika (veya bazale gore
%20'den fazla artig), solunum sayis1 > 35/dakika,
sitolik kan basmnc > 180 mmHg (veya < 90 mmHg),
saturasyon < 90, PaO, < 50 mmHg, Ph < 7.32 sek-
linde belirtilmistir®"?. Gelisen teknolojiyle beraber
otomatik weaning programlar1 da geligimlerini siir-
diirmektedirler.

Sonug

NMH’de solunum disfonksiyonu sik gézlenen bir
durum olup hem bu disfonksiyon hem de komplikas-
yonlar1 nedeniyle ciddi mortalite ve morbidite ortaya
cikmaktadir. MV uygun zamanda ve uygun vakaya
uygulandiginda yagam siiresini ve/veya yagam kalite-
sini artirabilmekte oldugundan énemlidir. Bu neden-
le NMH olgular1 gereken klinik gozlemler ve fizyolo-
jik élciimler ile MV agisindan degerlendirilmelidir.
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