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OZET

Néromuskiiler hastaliklar bashg altinda toplanan patolojiler birbirlerinden oldukga farkh seyir gisterirler. Ya-
vas, hizli ve degisken progresyon ézelligi gosteren ii¢ gruba ayrilirlar. Bu hastaliklar i¢in kiiratif tedavi olmamakla
birlikte uygulanan pulmoner rehabilitasyon (PR) hastalarin fonksiyonlarimin bagimsiz ve giivenli olarak devam
etmesine, semptomlarin yonetilmesine ve en énemlisi kisa olan yasam siiresinde hayati doyasiya yasamalarina
yardimc olur. Solunumsal komplikasyonlar néromuskiiler hastaliklarda mortalite ve morbiditeye neden olur. Er-
ken dénemde baslanan multidisipliner bakim ve problem odakli yaklagim ile néromuskiiler hastalarda da hastaya
ozel program olusturularak hedeflerin bireysellestirilmesi PR program etkinligini arttiracaktir.

Anahtar Kelimeler: Noromuskiiler hastaliklar, pulmoner rehabilitasyon.

ABSTRACT

The pathologies collected under the heading of neuromuscular diseases are quite different from each other. They
are divided into three groups slow, rapid and variable progression. Although there are no curative treatments for
these diseases, rehabilitation can assist people to continue to function independently and safely, manage their
symptoms, and, most importantly, live a fulfilling life despite having a disease that is known to shorten lifes-
pan. Respiratory complications are a leading cause of morbidity and mortality in neuromuscular diseases. The
individualization of the goals in the patients with neuromuscular disease will be increased the effectiveness of
PR program by the multidisciplinary care and problem-oriented approach which are initiated in the early period.
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Kaslarda veya bunlar1 innerve eden sinirlerdeki bo-
zukluklara bagli ortaya ¢ikan hastaliklara néromus-
kaler hastaliklar denir. Noromuskiler hastaliklar
baghg: altinda toplanan patolojiler birbirlerinden
oldukea farkh seyir gosterirler. Néromuskiiler has-
taliklar yavag, hizli ve degisken progresyon 6zelligi
gosteren ti¢ gruba ayrilirlar.

Noromuskiiler ve Norolojik Hastaliklarin Seyri

Yavas seyirli: Poliyomyelit, Tip III SMA, spinal
kord hasari, facio scapulo humeral muskiler dist-
rofi.

Hizh seyirli: Amyotrofik lateral skleroz (ALS),
Duchenne muskiiler distrofi (DMD).

Degisken seyrili: Limb Girdle, Merosinnegative
konjenital muskiler distrofi, miyopatiler.

Noéromuskiiler hastalik terimi bircok sendromu
kapsayan genis bir terimdir. Bu hastaliklar 6rnegin
ventilatuar yetmezligin baglangici, hastalik seyri,
fonksiyonel kisithlik ve diger bircok agidan birbir-
lerinden farkliliklar gosterirler. Bu hastaliklar i¢in
kiratif tedavi olmamakla birlikte uygulanan pul-
moner rehabilitasyon (PR) hastalarin fonksiyonla-
rinin bagimsiz ve giivenli olarak devam etmesine,
semptomlarin yénetilmesine ve en 6nemlisi kisa
olan yagam siiresinde hayat1 doyasiya yagamalarina
yardima olur. Hastaligin patofizyolojisinin dog-
ru gekilde anlagilmas1 ve hastalarin kapsaml bir
sekilde degerlendirilmesi hastaligin etkilerinin er-
ken fark edilmesine, uygun ventilatuar ve okstirik
destegi ile solunumsal komplikasyonlarin en aza
indirgenmesini saglar. Néromuskiler hastaliklarda
pulmoner rehabilitasyon programlarinin ti¢ 6nemli

hedefi vardar.

1. Akcigerler ve gogiis duvarinin ekspansiyonu sag-
lanarak, kompliyans: arttirmaya yonelik maksi-
mal insuflasyonun saglanmasi,

2. Normal alveoler ventilasyonun devamy,

3. Hava yolu sekresyonlarinin temizlenmesi icin
pik 6kstiriik akiminin arttirilmasidir.

Néromuskiiler hastaliklara bagh solunum sistemi-
nin etkilenmesi hem akut hem de kronik dénemde
mortalite ve morbiditenin en énemli nedenidir. Bu
hastalarda progresif solunum kas giigsiizligii ve so-
lunum kaslarinin mekanik dezavantaji hizh ve yii-
zeyel solunumdan sorumlu olup, alveoler hipoven-
tilasyon kronik CO, retansiyonuna neden olur®.
Solunum kas gii¢siizligii ventilatuar bozulmaya ve
etkisiz okstirmeye bagli pulmoner sekresyonlarin
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retansiyonuna neden olur. Bu durum atelektazi ve
respiratuar enfeksiyonlara yatkinhk gibi komplikas-
yonlar1 beraberinde getirir. Sonu¢ olarak néromus-
kiiler hastalarda temel solunumsal problem azal-
mug alveoler ventilasyon ve yetersiz éksurik yetisi
PR’nin énemli uygulama gerek¢elerine zemin hazir-
lar.Belirtilen solunumsal bozukluklar ve eslik eden
periferik kas disfonksiyonu bu olgularda egzersiz
kapasitesinde azalmaya neden olur.

Noromuskiler hastalarda gériilen progresif kas giig-
stzligii solunum kaslariin da aymni gekilde ilerleyici
olarak etkilenmesine ve hastalik siiresince giderek
artan hiperkapni ile sonuglanabilir.flerleyici olmayan
noromuskiiler hastaliklarda ise genel yasglanma sure-
ciyle hastalik ve hiperkapni ilerleyebilir®.

Noromuskiiler Hastaliklarda Degerlendirme

Yukarida bahsedilen nedenlerden dolay: hastalarin
izleminde solunum kas kuvvetinin ve ¢kstrik ref-
leksinin periyodik olarak degerlendirilmesi gerek-
mektedir. Solunum fonksiyon testleri, ilk basamak
degerlendirmedir.

Genellikle restriktif degisiklik 6n plandadir:
Zorlu vital kapasite “Forced Vital Capacity (FVC)”
ve birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar voliimde
“Forced Expiratory Volume in One Second (FEV))
diistis (normalin %80’'inden fazla diists), FEV,/FVC
orani normal saptanir. Daha ileri tedaviyi planla-
mak icin vital kapasite (VK) solunum fonksiyonlari-
nin degerlendirilmesinde déntim noktasidir. Fakat
hastanin pozisyonuna gére degiskenlik gosterdigi
i¢cin hem yatar, hem de oturur pozisyonda 6l¢il-
mesi 6nerilmektedir. Diyafragma giigsuzligi olan
ALS’li hastalarda oturur pozisyonda VK artmasina
ragmen diyafragma giigsizligii olmayan servikal
kord hasarlanmalarinda supin pozisyonda VK daha
yitksek saptanir®®. Insuflasyon kapasitesi akciger
insuflasyon kapasitesi ve maksimum insuflasyon
kapasitesi 6l¢ciimii olmak tizere iki farkh gekilde de-
gerlendirilebilir.

Ekspirasyonda 6lgiilebilen ve hastanin nefes tut-
masin1 gerektirmeyen akciger insuflasyon kapasi-
tesi 6l¢imudir, maksimum instflasyon kapasitesi
(MIK) spirometrik olarak glottis kapaliyken has-
tanin tutabilecegi maksimum hava volimunun 6l-
cilmesi ile saptanabilir. Glossofaringeal solunum
(GES), volum kontrollii ventilatér veya manuel
resissitator yardimi (Resim 1) ile akcigerlerin eks-
pansiyonu ve glottis kapatilarak hava depolanmasi
saglanir ve depolanan bu hava spirometre yardi-
m1 ile 6l¢iiliir®. Maximal inspiratuar basing (MIP)



Resim 1. Manuel resusitator.

daha ¢ok inspiratuar kaslarin giiciini gosterirken
(-30 cmH,0’'dan daha negatif degerler inspiratuar
kuvvetin nispeten korundugunu gésterir), Maxi-
mal expiratuar basing (MEP) abdominal kaslar ve
diger ekspiratuar kas giiciinii yansitmaktadir; < 40
cmH,0 ise ekspiratuar yetersizligi, < 60 cmH20
ise oksuragun etkin olmadigini gosterir. MIP ve
MEP normal degerin < %30 veya FVC% beklenen <
%55’in altindaysa®, bir diger caligmada ise FVC de-
geri 500-700 ml bulunan néromuskiler hastalarda
hiperkapninin meydana gelebileceginin éngérilebi-
lecegi belirtilmistir®.Ozellikle bulbar kas disfonksi-
yonu olanlarda ise hasta agzini kapatamadig1 icin bu
testler uygun yapilamaz. Bu nedenle burundan ne-
fes alma yontemiyle (Sniff Nazal Inspiratuar Basing:
SNIP) inspiratuar basinglar élciilebilir. Pik ¢ksiiritk
akim hizi (PCF) ise hastada derin inspirasyondan
sonra zorlayarak kstirtilmesi sonucu olugan akim
hizinin bir yiiz maskesi veya agizlik eklenmis pik
akim olcer (peak flowmetre) ile 6l¢iilmesi esasina
dayanmaktadir. Bu akim hiz1 160 L/dakikadan az
olanlarda 6ksiiriigin etkin olmadig kabul edilmek-
tedir™. PCF'nin her klinik vizitte 6l¢iilmesi 6neril-
mektedir®. Bir diger élciilmesi ve takip edilmesi
gereken parametre oksihemoglobin saturasyonu
(Sa0,) ve end-tidal CO, (EtCO,) 6l¢timiidiir. Bunla-
rin seri 6l¢imleri ventilatuar durumun eksiksiz bir
sekilde ve, hastanin uyanikken ve uyku sirasinda
ventilatuar durum degisikliklerininde daha iyi an-
lagilmasini saglar. Non-invaziv tekniklerdir ve arter
kan gazinda agrinin neden oldugu hiperventilasyon
bu 6l¢umlerle ekarte edilebilir.

Ventilasyon destegi solunum kas gii¢stizlugunin
yonetilmesinde anahtar rol oynamaktadir. Nonin-
vaziv mekanik ventilasyonun (NIMV) bu hastalarda
baslama kriterleri yorgunluk, nefes darlig: ve sabah
olan bas agrisi semptomlarinin yani sira PaCO, > 45
mmHg veya gece uykuda beg dakika siireyle kesinti-
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siz oksijen satiirasyonunun %88 ve altina diigmesi;
ilerleyici néromuskiiler hastaliklar i¢in maksimal
inspratuar basing (MIP) -60 cmH,O veya FVC’nin
%50'nin altinda saptanmasidir®. Ozellikle devamli
NIMV kullanmas: gerekennéromuskiler hastalar-
da NIMV’un gastrostomi tipi yerlestirme iglemi
sirasinda kullanilmasinin solunumsal komplikas-
yonlar1 6nledigi®” baz trakeostomili néromuskii-
ler hastalarda ise, dekaniilasyonu saglamak icinde
kullanilabilecegi gésterilmistir®. Hastalarin bulbar
kas giicti ve kognitif fonksiyonlar1 yeterliyse hasta
konforu ve uyumuna gore belitlenen, ¢esitli tip ve
boyutta olan, mouthpiece (agiz i¢i aracili), nazal,
oronazal, nazal yastik ve hibrid maskeler (nazal
yastikli, oral maske) ile uygulanabilen noninvaziv
mekanik ventilasyon hiperkapniyi ve hiperkapni
ile iligkili semptomlar1 diizeltir. NIMV basarisinda
maske kagaklari, ventilatér hasta uyumu ve has-
tanin iglemi tolereedebilmesi ¢ok belirleyici oldu-
gundan maske se¢imi ¢ok énemlidir.Néromuskuler
hastalarda ayni hastada birden fazla maske aym
anda kullanilabilir. Ag1z parcas: ile ventilasyon giin
icinde kullanilirken, nazal maske ile NIMV gece
kullanilabilir. Néromuskiler hastalarda en sik kul-
lanilan NIMV modu BIPAP S/T’dir. Bu hastalarda
uygulanan NIMV destegi yagam siiresinin uzama-
sina ek olarak daha iyi bir yagam kalitesi de saglar.
Trakeostomi; hava-yolunu koruyamayan, giinde 20
saatten daha fazla NIMV ihtiyac olan, yagamsal
beklentilerin fazla oldugu ve onam veren hastalara
acilir. Bu gekilde olan hastalara trakeostomi agilarak
IMV destegi saglanmalidar.

Oksiirtigiin etkin olmadig1 néromuskiiler hastalar-
da brongial hijyen i¢in farkli stratejiler tanimlana-
bilir. Hava yolu temizleme teknikleri bu hastalarda
proksimal ve periferal olmak tizere ikiye ayrilir. Ha-
vayolu temizleme teknikleri simflamasi Sekil 1'de
gosterilmistir. Proksimal havayolu temizleme tek-
niginde temel hedef PCF’yi arttirarak biiyiik hava
yollarindaki mukusu temizlemektir. Oksiiriigin
arttirilmas: (cough augmentation) olarak tanimla-
nir. Kullanilan teknik ve/veya cihazlarla 6ksiirigin
desteklenmesi veya okstrigin taklit edilmesi sag-
lanir. Periferal havayolu temizleme tekniklerindeki
amag ise, ventilasyonu iyilestirmek, periferik hava-
yollarindan santral hava yollarina (12. brong dallan-
mas1 veproximali) mukus transportunu saglamak
ve sekresyonlar1 azaltmaktir. Periferal havayolu te-
mizleme tekniklerinde hasta kooperasyonu gerek-
mez. Infant, ¢ocuk ve erigkinlerde kullanilabildigi
gibi trakeostomize ve/veya bulbar yetmezligi olan
hastalarda da kullanilabilir®.
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Sekil 2. Noromuskiiler hastalarda havayolu temizleme teknikleri siniflamas1®.

Solunum Fizyoterapisi

Havayolu Temizleme Teknikleri (HTT)

|
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7 Eksuflasyon
2. Depolama Teknigi

Ozel Hastalik Gruplari
Amyotrofik Lateral Skleroz (ALS)

Olimciil, nérodejeneratif bir hastalik olup, pato-
lojik olarak hem tist, hemde alt motor néronlarda
dejenerasyon ile giden bir hastaliktir. ALS ile ilgili
asil énemli klinik gelismeler ancak yirminci yuzyi-
lin ikinci yarisinda ¢agdas bir nitelik kazanmugtir.
Erkekler kadinlardan daha sik etkilenir. Hem spora-
dik, hem de familyal 6zellik gésteren bu hastaligin
insidans: her 100.000 kiside 0.4-2.6, prevelans ora-
n1 ise yilda 100.000'de 4-6 arasinda degismektedir.
Familyal 6zellikli ALS otozomal dominant gegisli bir
hastaliktir®™. Hastalarin ¢ogunda neden bilinme-
mekle birlikte, familyal ALS’li hastalarin %20’sinde
saptanan stiperoksitdismutaz-1 (SOD-1) genindeki
noktasal mutasyonlar sebebiyle genetik faktorler
majér neden olarak digtniilebilir™. ALS'de gérii-
len semptomlar kas gii¢siizligi, yorgunluk, spas-
tisite, kramplar, kas segirmeleri, disfaji, disartri,
solunum yetmezligi ve bazi hastalarda kognitif ve
duygu durum degisiklikleridir. Tan: konulduktan
t¢-bes yil icinde hastalar en sik olarak solunum
yetmezligi nedeniyle kaybedilmektedirler*!®. Tam
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konulduktan sonra hasta hastalig: ile ilgili bilgilen-
dirilmeli, hastaya en az 45-60 dakika ayrilmali, ye-
terli bilgilendirme i¢in yazili kaynak saglanmalidur.
ALS’nin tedavisinde FDA onay1 olan tek ilag riluzol
olup, etkisini glutamat reseptorlerini inhibe etmek
suretiyle olusturdugu ve sadece orta diizeyli bir sag-
kalim sagladigi gosterilmistir. ALS'de esas olarak
semptom yoénetimi odakli, destek tedavisi uygulan-
maktadir. Bir¢cok ¢alismada multidisipliner bakimin
yagam siresini arttirdigl ve yasam kalitesini yiik-
selttigi, riluzol utilizasyonunu, NIMV kullanimini,
feding tup yararlanimini ve adaptif ekipman kulla-
nimini arttirdif gésterilmistir® 9. Multidisipliner
bakima hastaligin erken déneminde baglanmali ve
problem odakli yaklagim benimsenmelidir. Hasta-
ik diizenli ve sik araliklarla takip edilmeli, degisen
hastalik durumuna gére rehabilitasyon stratejileri
modifiye edilmelidir.

Progresif Muskiiler Atrofi (PMA)

Klinik olarak alt motor néron disfonksiyonu ile ka-
rakterize olup, hastalarin ilerleyen takiplerinde tist
motor néron tutulumununda saptanmas: ile bir
ALS formu olarak diisiiniilmektedir. PMA hastalari-



nin yagam siireleri ALS’li hastalara gére biraz daha
uzun olmasma ragmen klinik 6zellikler, genetik,
spinal kord patolojisi ve yagam suresini etkileyen
kéti prognostik faktérler agisindan benzerdir®?.

Erken Evre ALS

Hafif fakat ilerleyici kas gugsuizlugu, yorgunluk,
enduransta azalma ve performansda kisithlik mey-
dana gelir®. Alt ve ist ekstremite kaslarinda ise
kas giicstizligu tipik olarak asimetrik olarak basg-
lar. Altekstremite kas giigsiizliigt siklikla bilateral
veya tek tarafli diigitk ayaga neden olur. Proksimal
alt ekstremite kas gui¢stzligi hastalarin arabadan
inmelerini veya al¢ak bir sandalyeden kalkmalarini
zorlastirr. {lerleyen zamanda kaslarin siirekli ka-
silmasi seklinde nitelendirilen spastisite nedeniyle
kas gii¢csuizlikleri artabilir. Yuriiytus paterninin de-
gismesi, transfer zorlugu ve spastisite enerji har-
canmasini arttirir ve gigsiizluge katkida bulunarak,
hastalarda diigme riskini arttirir. Eger hasta distp
kirik meydana gelecek olursa takip eden immobi-
lizasyon dénemi 6nemli fonksiyonel kayba neden
olabileceginden ALS’li hastada diismenin 6nlenme-
si cok 6nem arzetmektedir.

Digme riskini belirlemek, kalan fonksiyonu op-
timize etmek icin hastalarda yirime, denge, kas
kuvveti, eklem agikliginin detayli degerlendirilmesi
gerekmektedir. Ayrica, isyeri ve ev ortami degerlen-
dirilmeli, giivenlik genisgletilip, modifiye edilmelidir
(6rnegin; hahlar kaldirilmali, gece lambalar: konul-
malidir). Sonu¢ olarak hastanin bagimsiz olmasi
desteklenmelidir.

Kas gii¢suizlugii hafif diizeyde olan erken evre ALS’li
hastalarda agir olmayan ortezler ve adaptif ekip-
manlar enerjinin tasarruflu kullanilmasina ve zorlu
aktivitelerin daha kolay yapilmasina yardima olabi-
lirler. Boylece hastalar daha uzun siire yuriiyebilir,
engebeli yerleri daha rahat gegebilirler. Farkli ge-
killerde bir¢ok ortez kullanilabilir. Ayak bilegi-ayak
ortezleri, kuadriceps kas gii¢suzligii olanlarda diz
stabilitesini saglayan diz- ayak bilegi-ayak ortezleri
tercih edilebilir®?.

Germe ve eklem agkligini koruyan egzersizler
ALS’li hastalarin standart bakiminin bir parcasidir.
Aerobik, kuvvetlendirme ve denge egzersizleri de
hastalara uygulanabilir. Fakat aerobik ve kuvvet-
lendirme egzersizleri ile ilgili hastaliga 6zel rehber
onerileri bulunmamaktadur. Birkag preklinik veriye,
hasta sayis1 az olancaligmalara ve aragtirmalardan
yararlanarak genel egzersiz onerileri yapilabilmek-
tedir. Transgenikmutant SOD-1 farelere uygulanan
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orta yogunlukta endurans egzersizlerinin hastali-
gin baglamasim geciktirebilecegi ve yasam stresini
uzatabilecegi gésterilmistir®?®. Yirmibeg hastanin
orta yogunlukta endurans egzersiz programina ran-
domize edildigi ¢alismada ii¢ ay sonunda duzenli
egzersiz yapanlarda ALS fonksiyonel derecelendir-
me dl¢eginin ve Ashworth spastisite 6lgeginin daha
az bozuldugu, altina ay sonunda ise egzersiz yap-
mayan grupla yapan grup arasinda anlaml fark ol-
madig fakat egzersiz yapan grupta ALS fonksiyonel
derecelendirme 6l¢egi ve Ashworth spastisite 6lce-
gi skorunun daha iyi oldugu gérilmiistar®. Orta
yogunlukta kuvvetlendirme egzersizleri uygulanan
hastalarda ise anlamli diizeyde ALS fonksiyonel de-
recelendirme 6lcegi ve yagsam kalitesinin daha iyi ol-
dugu gosterilmigtir®. Caligmalarda da belirlendigi
gibi orta yogunluktaki endurans ve kuvvetlendirme
egzersizlerinin, ALS’li hastalar i¢in givenli oldugu
soylenebilir. Fakat hastalarda egzersiz sonrasi 30
dakikadan fazla siirede yorgunluk ve agri devam
ediyorsa egzersiz programinin yeniden modifiye
edilmesi gerekmektedir. Duzenli proaktif germe eg-
zersiz programi hastalarda agr1 gelismesini énleyip
ozellikle ayak bilegi ve omuz eklemlerinde fonksi-
yonlari simirlayan kontraktir gelismesini engeller.

Orta Evre ALS

Altekstremite kas gugstizligii progrese oldugun-
dan hastalarin ambulasyonu i¢in baston, walker,
gibi yirime yardimcilarina ihtiyag vardir. Yariime
yardimcilar1 hastaya recetelenmesine karar veril-
diginde sadece alt ekstremite kas giciinin duzeyi
degil ist ekstremite ve handgripkuvvetide 6nem
tagimaktadir.

Uzun mesafeleri daha rahat katedebilmek i¢in ise
erken dénemde tekerlekli sandalye, daha sonraki
dénemlerde ise akiilii tekerlekli sandalye gereke-
cektir.

Disfaji: Orofarengeal ve dil kaslarinda zayiflama
¢igneme ve yutma giigligine neden olur, tukrik
duzenli olarak yutulamadigindan géreceli agir1 titk-
rik salgisi hastalarda salya akmasini beraberinde
getirir. Yutma giicligti hastalifin seyri boyunca
giderek artar. Hastada yemek yeme sirasinda veya
sonrasinda oksturme, c¢ignedikten sonra yiyecek
takilmalar1 veya batmalari, bogulma epizodlari,
sik bogaz temizleme hissi meydana gelir. Disfaji
bu hastalarda en énemli problem olan aspirasyon
ve malniitrisyona neden olur bu durum ise ALS’li
hastalar icin negatif prognostik faktérdiir®?.
Disfajisi olan hastada yutmanin degerlendirilmesi
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gerekmektedir. Videofloroskopi/modifiye baryum
yutma ¢alismasi yutma bozukluklarini tespit etmek
i¢in en kapsamli bilgi veren testtir. Hastanin kalori
alim diyetisyen tarafindan duzenli takip edilmeli,
hastanin kilo kaybetmesinin énlenmesi saglanma-
I, yiiksek kalori iceren ara égiinlerénerilmelidir.
Yutma fonksiyonunu iyilegtirecek egzersizlerle il-
gili yeterli veri bulunmamakla birlikte aspirasyon
riskini azaltmaya yonelik ¢igneme siiresinin uza-
tilmasi, bagin yiikseltilmesi ve chintuck yapilabilir.
Hastamin oral alimu yetersiz ise, yemek yerken fazla
efor harcayip yoruluyorsa, aspirasyon riski varsa
alternatif yollar perkiitanéz endoskopik gastrosto-
mi (PEG), radyolojik olarak yerlestirilebilen gast-
rostomi tiipti uygulanabilir. PEG/gastrostomi tiipu
kullaniminin sagkalimi uzattig: gésterilmigtir Gast-
rostominin zamani ile ilgili kesin veriler olmamakla
birlikte erken girisim 6nerilmektedir. Vital kapasite
< % 50’ye diistiigiinde gastrostomi tipi yerlestirme
riski artar®.

Disartri

ALS, bulbar kaslar1 etkilediginde ortaya ¢ikan bir
semptomdur. Alt ve st motor néron tutulumu-
nun derecesine bagh olarak spastik, flaccid ve miks
tipte goriilebilir®. letisimi olabildigince kolay ve
zahmetsiz hale getirmenin ilk adimi ortam guriil-
tustinin azaltilmasidir. Hasta ve konustugu kisiler
arasindaki mesafenin en aza indirilmesi, iyi aydin-
latilmis bir odada yiiz yiize konugulmasi, konugma
hizininin yavaglatilmasida diger 6nlemler olarak
sayilabilir. Hastalik ilerledik¢e alternatif iletigim
cihazlan kullanmak gerekebilecektir, 6rnegin tagi-
nabilir ses yukselticileri, ALS hastalarinda azalmig
ses hacminin yukseltilmesine izin verir. Hastalarin
yiksek teknolojili kisisel bilgisayarlarindan manu-
el, goz ya da bag hareketleri ile bilgi secimi yapilarak
iletisim kurulabilir.

ileri evre ALS: ALS'nin dogal seyri, jeneralize kas
gugstzligi ve sonunda siklikla solunum kas giica
yetersizligine bagl ortaya ¢ikan solunum yetmez-
liginden hastalarin kaybedilmesidir. {leri evre has-
talig1 olan ALS’li hastalar agir fiziksel ve duygusal
sorunlarla karg1 kargiyadir. Evde saglk hizmet su-
numu ve teletip hastalarin hastaneye bagvurularin
azaltir®. Hastalik ilerledikce bakim verenin egitimi
ve bakim yiikii multidisipliner ekip tarafindan ele
alinip, degerlendirilmelidir.

Duschenne Muskiiler Distrofi
En sik gorillen muskiler distrofi tipi olup, 1868

yiinda tamimlanmigstir. X'e bagl resesif gecis ne-
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deniyle sadece erkek ¢cocuklarinda ve bazen tagiyici
kadinlarda hafif gekilde klinik bulgular gérilebilir.
En erken semptom,diigmeye meyil, yiiriimede bece-
riksizlik olarak baglar. Kaslarda giigsiizliik ve atrofi,
pelvik kaslardan baslayip daha sonra st ekstremite
kaslar1 tutulur. Cocuklarin ¢ogu 7-12 yaglari arasin-
da ytirtiyemez hale gelirler®. Solunum yetmezligi
ve kardiyomiyopati ikinci dekadda geligerek, erken
6lume neden olur. DMD tedavi edilemez olsa da
diger néromuskiiler hastaliklarda oldugu gibi has-
taligin erken déneminde baglanan multidisipliner
bakim ve problem odakli yaklagimyasam siiresinin
dérdiinci dekada kadar uzamasini saglamistr.

Fizyoterapétik koruyucu 6nlemlere presemptoma-
tik dénemde baslayip yasam boyu devam edilmesi
alt ve st ekstremitede olugabilecek kontraktiirle-
ri minimize etmeyi, fonksiyonlarini korumay: ve
olugabilecek agriy1 azaltmay: saglar. Yiiriiyemeyen
DMD’li hastalarda skolyozun diizenli takip edil-
mesi ve gerektiginde cerrahi girigim yapilmasi éne-
rilmektedir. FVC < %10'nun altinda olan, skolyoz
diizeltme operasyonu yapilacak DMD’li hastalara
uygulanan noninvaziv aralikli pozitif basing ven-
tilasyon, hava depolama egzersizleri, yardiml 6k-
stirme tekniklerini iceren pulmoner rehabilitasyon
programindan sonra hastalarda pulmoner kompli-
kasyonlar ve perioperatifmortalite riskinin azaldig:
saptanmugtir®. Adelosan ve erigkin DMD’li hasta-
larda sekresyon y6netimi ve noninvaziv ventilasyo-
nu igeren uygun pulmoner bakim yasam kalitesi ve
hayatta kalma iizerine en etkili bakimdir®,

Erken dénemde baglanan multidisipliner bakim
ve problem odakli yaklagim ile néromuskiiler has-
talarda da hastaya 6zel program olusturularak he-
deflerin bireysellestirilmesi PR program etkinligini
arttiracaktir.
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