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Nöromusküler Hastalıklarda
Pulmoner Rehabilitasyon

Pulmonary Rehabilitation in Neuromuscular Diseases
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ÖZET

Nöromusküler hastalıklar başlığı altında toplanan patolojiler birbirlerinden oldukça farklı seyir gösterirler. Ya-
vaş, hızlı ve değişken progresyon özelliği gösteren üç gruba ayrılırlar. Bu hastalıklar için küratif tedavi olmamakla 
birlikte uygulanan pulmoner rehabilitasyon (PR) hastaların fonksiyonlarının bağımsız ve güvenli olarak devam 
etmesine, semptomların yönetilmesine ve en önemlisi kısa olan yaşam süresinde hayatı doyasıya yaşamalarına 
yardımcı olur. Solunumsal komplikasyonlar nöromusküler hastalıklarda mortalite ve morbiditeye neden olur. Er-
ken dönemde başlanan multidisipliner bakım ve problem odaklı yaklaşım ile nöromusküler hastalarda da hastaya 
özel program oluşturularak hedeflerin bireyselleştirilmesi PR program etkinliğini arttıracaktır.

Anahtar Kelimeler: Nöromusküler hastalıklar, 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 bunları innerve eden sinirlerdeki bo-
zukluklara bağlı ortaya çıkan hastalıklara nöromus-
küler hastalıklar denir. Nöromusküler hastalıklar 
başlığı altında toplanan patolojiler birbirlerinden 
oldukça farklı seyir gösterirler. Nöromusküler has-
talıklar yavaş, hızlı ve değişken progresyon özelliği 
gösteren üç gruba ayrılırlar.

Nöromusküler ve Nörolojik Hastalıkların Seyri

Yavaş seyirli: Poliyomyelit, Tip III SMA, spinal 
kord hasarı, facio scapulo humeral musküler dist-
rofi.

Hızlı seyirli: Amyotrofik lateral skleroz (ALS), 
Duchenne musküler distrofi (DMD).

Değişken seyrili: Limb Girdle, Merosinnegative 
konjenital musküler distrofi, miyopatiler.

Nöromusküler hastalık terimi birçok sendromu 
kapsayan geniş bir terimdir. Bu hastalıklar örneğin 
ventilatuar yetmezliğin başlangıcı, hastalık seyri, 
fonksiyonel kısıtlılık ve diğer birçok açıdan birbir-
lerinden farklılıklar gösterirler. Bu hastalıklar için 
küratif tedavi olmamakla birlikte uygulanan pul-
moner rehabilitasyon (PR) hastaların fonksiyonla-
rının bağımsız ve güvenli olarak devam etmesine, 
semptomların yönetilmesine ve en önemlisi kısa 
olan yaşam süresinde hayatı doyasıya yaşamalarına 
yardımcı olur. Hastalığın patofizyolojisinin doğ-
ru şekilde anlaşılması ve hastaların kapsamlı bir 
şekilde değerlendirilmesi hastalığın etkilerinin er-
ken fark edilmesine, uygun ventilatuar ve öksürük 
desteği ile solunumsal komplikasyonların en aza 
indirgenmesini sağlar. Nöromusküler hastalıklarda 
pulmoner rehabilitasyon programlarının üç önemli 
hedefi vardır.

1.  Akciğerler ve göğüs duvarının ekspansiyonu sağ-
lanarak, kompliyansı arttırmaya yönelik maksi-
mal insuflasyonun sağlanması,

2.  Normal alveoler ventilasyonun devamı,

3.  Hava yolu sekresyonlarının temizlenmesi için 
pik öksürük akımının arttırılmasıdır.

Nöromusküler hastalıklara bağlı solunum sistemi-
nin etkilenmesi hem akut hem de kronik dönemde 
mortalite ve morbiditenin en önemli nedenidir. Bu 
hastalarda progresif solunum kas güçsüzlüğü ve so-
lunum kaslarının mekanik dezavantajı hızlı ve yü-
zeyel solunumdan sorumlu olup, alveoler hipoven-
tilasyon kronik CO2 retansiyonuna neden olur(1). 
Solunum kas güçsüzlüğü ventilatuar bozulmaya ve 
etkisiz öksürmeye bağlı pulmoner sekresyonların 

retansiyonuna neden olur. Bu durum atelektazi ve 
respiratuar enfeksiyonlara yatkınlık gibi komplikas-
yonları beraberinde getirir. Sonuç olarak nöromus-
küler hastalarda temel solunumsal problem azal-
mış alveoler ventilasyon ve yetersiz öksürük yetisi 
PR’nin önemli uygulama gerekçelerine zemin hazır-
lar.Belirtilen solunumsal bozukluklar ve eşlik eden 
periferik kas disfonksiyonu bu olgularda egzersiz 
kapasitesinde azalmaya neden olur.

Nöromusküler hastalarda görülen progresif kas güç-
süzlüğü solunum kaslarının da aynı şekilde ilerleyici 
olarak etkilenmesine ve hastalık süresince giderek 
artan hiperkapni ile sonuçlanabilir.İlerleyici olmayan 
nöromusküler hastalıklarda ise genel yaşlanma süre-
ciyle hastalık ve hiperkapni ilerleyebilir(2).

Nöromusküler Hastalıklarda Değerlendirme

Yukarıda bahsedilen nedenlerden dolayı hastaların 
izleminde solunum kas kuvvetinin ve öksürük ref-
leksinin periyodik olarak değerlendirilmesi gerek-
mektedir. Solunum fonksiyon testleri, ilk basamak 
değerlendirmedir. 

Genellikle restriktif değişiklik ön plandadır: 
Zorlu vital kapasite “Forced Vital Capacity (FVC)” 
ve birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar volümde 
“Forced Expiratory Volume in One Second (FEV1) 
düşüş (normalin %80’inden fazla düşüş), FEV1/FVC 
oranı normal saptanır. Daha ileri tedaviyi planla-
mak için vital kapasite (VK) solunum fonksiyonları-
nın değerlendirilmesinde dönüm noktasıdır. Fakat 
hastanın pozisyonuna göre değişkenlik gösterdiği 
için hem yatar, hem de oturur pozisyonda ölçül-
mesi önerilmektedir. Diyafragma güçsüzlüğü olan 
ALS’li hastalarda oturur pozisyonda VK artmasına 
rağmen diyafragma güçsüzlüğü olmayan servikal 
kord hasarlanmalarında supin pozisyonda VK daha 
yüksek saptanır(3,4). İnsuflasyon kapasitesi akciğer 
insuflasyon kapasitesi ve maksimum insuflasyon 
kapasitesi ölçümü olmak üzere iki farklı şekilde de-
ğerlendirilebilir.

Ekspirasyonda ölçülebilen ve hastanın nefes tut-
masını gerektirmeyen akciğer insuflasyon kapasi-
tesi ölçümüdür, maksimum insüflasyon kapasitesi 
(MİK) spirometrik olarak glottis kapalıyken has-
tanın tutabileceği maksimum hava volümünün öl-
çülmesi ile saptanabilir. Glossofaringeal solunum 
(GFS), volüm kontrollü ventilatör veya manuel 
resüssitatör yardımı (Resim 1) ile akciğerlerin eks-
pansiyonu ve glottis kapatılarak hava depolanması 
sağlanır ve depolanan bu hava spirometre yardı-
mı ile ölçülür(5). Maximal inspiratuar basınç (MIP) 
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daha çok inspiratuar kasların gücünü gösterirken 
(-30 cmH2O’dan daha negatif değerler inspiratuar 
kuvvetin nispeten korunduğunu gösterir), Maxi-
mal expiratuar basınç (MEP) abdominal kaslar ve 
diğer ekspiratuar kas gücünü yansıtmaktadır; < 40 
cmH2O ise ekspiratuar yetersizliği, < 60 cmH2O 
ise öksürüğün etkin olmadığını gösterir. MIP ve 
MEP normal değerin < %30 veya FVC% beklenen < 
%55’in altındaysa(2), bir diğer çalışmada ise FVC de-
ğeri 500-700 ml bulunan nöromusküler hastalarda 
hiperkapninin meydana gelebileceğinin öngörülebi-
leceği belirtilmiştir(6).Özellikle bulbar kas disfonksi-
yonu olanlarda ise hasta ağzını kapatamadığı için bu 
testler uygun yapılamaz. Bu nedenle burundan ne-
fes alma yöntemiyle (Sniff Nazal Inspiratuar Basınç: 
SNIP) inspiratuar basınçlar ölçülebilir. Pik öksürük 
akım hızı (PCF) ise hastada derin inspirasyondan 
sonra zorlayarak öksürtülmesi sonucu oluşan akım 
hızının bir yüz maskesi veya ağızlık eklenmiş pik 
akım ölçer (peak flowmetre) ile ölçülmesi esasına 
dayanmaktadır. Bu akım hızı 160 L/dakikadan az 
olanlarda öksürüğün etkin olmadığı kabul edilmek-
tedir(7). PCF’nin her klinik vizitte ölçülmesi öneril-
mektedir(8). Bir diğer ölçülmesi ve takip edilmesi 
gereken parametre oksihemoglobin saturasyonu 
(SaO2) ve end-tidal CO2 (EtCO2) ölçümüdür. Bunla-
rın seri ölçümleri ventilatuar durumun eksiksiz bir 
şekilde ve, hastanın uyanıkken ve uyku sırasında 
ventilatuar durum değişikliklerininde daha iyi an-
laşılmasını sağlar. Non-invaziv tekniklerdir ve arter 
kan gazında ağrının neden olduğu hiperventilasyon 
bu ölçümlerle ekarte edilebilir.

Ventilasyon desteği solunum kas güçsüzlüğünün 
yönetilmesinde anahtar rol oynamaktadır. Nonin-
vaziv mekanik ventilasyonun (NIMV) bu hastalarda 
başlama kriterleri yorgunluk, nefes darlığı ve sabah 
olan baş ağrısı semptomlarının yanı sıra PaCO2 > 45 
mmHg veya gece uykuda beş dakika süreyle kesinti-

siz oksijen satürasyonunun %88 ve altına düşmesi; 
ilerleyici nöromusküler hastalıklar için maksimal 
inspratuar basınç (MIP) -60 cmH2O veya FVC’nin 
%50’nin altında saptanmasıdır(9). Özellikle devamlı 
NIMV kullanması gerekennöromusküler hastalar-
da NIMV’un gastrostomi tüpü yerlestirme işlemi 
sırasında kullanılmasının solunumsal komplikas-
yonları önlediği(10) bazı trakeostomili nöromuskü-
ler hastalarda ise, dekanülasyonu sağlamak içinde 
kullanılabileceği gösterilmiştir(11). Hastaların bulbar 
kas gücü ve kognitif fonksiyonları yeterliyse hasta 
konforu ve uyumuna göre belirlenen, çeşitli tip ve 
boyutta olan, mouthpiece (ağız içi aracılı), nazal, 
oronazal, nazal yastık ve hibrid maskeler (nazal 
yastıklı, oral maske) ile uygulanabilen noninvaziv 
mekanik ventilasyon hiperkapniyi ve hiperkapni 
ile ilişkili semptomları düzeltir. NIMV başarısında 
maske kaçakları, ventilatör hasta uyumu ve has-
tanın işlemi tolereedebilmesi çok belirleyici oldu-
ğundan maske seçimi çok önemlidir.Nöromusküler 
hastalarda aynı hastada birden fazla maske aynı 
anda kullanılabilir. Ağız parçası ile ventilasyon gün 
içinde kullanılırken, nazal maske ile NIMV gece 
kullanılabilir. Nöromusküler hastalarda en sık kul-
lanılan NIMV modu BİPAP S/T’dir. Bu hastalarda 
uygulanan NIMV desteği yaşam süresinin uzama-
sına ek olarak daha iyi bir yaşam kalitesi de sağlar. 
Trakeostomi; hava-yolunu koruyamayan, günde 20 
saatten daha fazla NIMV ihtiyacı olan, yaşamsal 
beklentilerin fazla olduğu ve onam veren hastalara 
açılır. Bu şekilde olan hastalara trakeostomi açılarak 
İMV desteği sağlanmalıdır.

Öksürüğün etkin olmadığı nöromusküler hastalar-
da bronşial hijyen için farklı stratejiler tanımlana-
bilir. Hava yolu temizleme teknikleri bu hastalarda 
proksimal ve periferal olmak üzere ikiye ayrılır. Ha-
vayolu temizleme teknikleri sınıflaması Şekil 1’de 
gösterilmiştir. Proksimal havayolu temizleme tek-
niğinde temel hedef PCF’yi arttırarak büyük hava 
yollarındaki mukusu temizlemektir. Öksürüğün 
arttırılması (cough augmentation) olarak tanımla-
nır. Kullanılan teknik ve/veya cihazlarla öksürüğün 
desteklenmesi veya öksürüğün taklit edilmesi sağ-
lanır. Periferal havayolu temizleme tekniklerindeki 
amaç ise, ventilasyonu iyileştirmek, periferik hava-
yollarından santral hava yollarına (12. bronş dallan-
ması veproximali) mukus transportunu sağlamak 
ve sekresyonları azaltmaktır. Periferal havayolu te-
mizleme tekniklerinde hasta kooperasyonu gerek-
mez. İnfant, çocuk ve erişkinlerde kullanılabildiği 
gibi trakeostomize ve/veya bulbar yetmezliği olan 
hastalarda da kullanılabilir(8).

Resim 1. Manuel resusitatör.
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Özel Hastalik Grupları

Amyotrofik Lateral Skleroz (ALS)

Ölümcül, nörodejeneratif bir hastalık olup, pato-
lojik olarak hem üst, hemde alt motor nöronlarda 
dejenerasyon ile giden bir hastalıktır. ALS ile ilgili 
asıl önemli klinik gelişmeler ancak yirminci yüzyı-
lın ikinci yarısında çağdaş bir nitelik kazanmıştır. 
Erkekler kadınlardan daha sık etkilenir. Hem spora-
dik, hem de familyal özellik gösteren bu hastalığın 
insidansı her 100.000 kişide 0.4-2.6, prevelans ora-
nı ise yılda 100.000’de 4-6 arasında değişmektedir. 
Familyal özellikli ALS otozomal dominant geçişli bir 
hastalıktır(12). Hastaların çoğunda neden bilinme-
mekle birlikte, familyal ALS’li hastaların %20’sinde 
saptanan süperoksitdismutaz-1 (SOD-1) genindeki 
noktasal mutasyonlar sebebiyle genetik faktörler 
majör neden olarak düşünülebilir(13). ALS’de görü-
len semptomlar kas güçsüzlüğü, yorgunluk, spas-
tisite, kramplar, kas seğirmeleri, disfaji, disartri, 
solunum yetmezliği ve bazı hastalarda kognitif ve 
duygu durum değişiklikleridir. Tanı konulduktan 
üç-beş yıl içinde hastalar en sık olarak solunum 
yetmezliği nedeniyle kaybedilmektedirler(14,16). Tanı 

konulduktan sonra hasta hastalığı ile ilgili bilgilen-
dirilmeli, hastaya en az 45-60 dakika ayrılmalı, ye-
terli bilgilendirme için yazılı kaynak sağlanmalıdır. 
ALS’nin tedavisinde FDA onayı olan tek ilaç riluzol 
olup, etkisini glutamat reseptörlerini inhibe etmek 
suretiyle oluşturduğu ve sadece orta düzeyli bir sağ-
kalım sağladığı gösterilmiştir. ALS’de esas olarak 
semptom yönetimi odaklı, destek tedavisi uygulan-
maktadır. Birçok çalışmada multidisipliner bakımın 
yaşam süresini arttırdığı ve yaşam kalitesini yük-
selttiği, riluzol utilizasyonunu, NIMV kullanımını, 
feding tüp yararlanımını ve adaptif ekipman kulla-
nımını arttırdığı gösterilmiştir(17-19). Multidisipliner 
bakıma hastalığın erken döneminde başlanmalı ve 
problem odaklı yaklaşım benimsenmelidir. Hasta-
lık düzenli ve sık aralıklarla takip edilmeli, değişen 
hastalık durumuna göre rehabilitasyon stratejileri 
modifiye edilmelidir. 

Progresif Musküler Atrofi (PMA) 

Klinik olarak alt motor nöron disfonksiyonu ile ka-
rakterize olup, hastaların ilerleyen takiplerinde üst 
motor nöron tutulumununda saptanması ile bir 
ALS formu olarak düşünülmektedir. PMA hastaları-

Şekil 2. Nöromusküler hastalarda havayolu temizleme teknikleri sınıflaması(8).
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nın yaşam süreleri ALS’li hastalara göre biraz daha 
uzun olmasına rağmen klinik özellikler, genetik, 
spinal kord patolojisi ve yaşam süresini etkileyen 
kötü prognostik faktörler açısından benzerdir(20).

Erken Evre ALS

Hafif fakat ilerleyici kas güçsüzlüğü, yorgunluk, 
enduransta azalma ve performansda kısıtlılık mey-
dana gelir(21). Alt ve üst ekstremite kaslarında ise 
kas güçşüzlüğü tipik olarak asimetrik olarak baş-
lar. Altekstremite kas güçsüzlüğü sıklıkla bilateral 
veya tek taraflı düşük ayağa neden olur. Proksimal 
alt ekstremite kas güçsüzlüğü hastaların arabadan 
inmelerini veya alçak bir sandalyeden kalkmalarını 
zorlaştırır. İlerleyen zamanda kasların sürekli ka-
sılması şeklinde nitelendirilen spastisite nedeniyle 
kas güçsüzlükleri artabilir. Yürüyüş paterninin de-
ğişmesi, transfer zorluğu ve spastisite enerji har-
canmasını arttırır ve güçsüzlüğe katkıda bulunarak, 
hastalarda düşme riskini arttırır. Eğer hasta düşüp 
kırık meydana gelecek olursa takip eden immobi-
lizasyon dönemi önemli fonksiyonel kayba neden 
olabileceğinden ALS’li hastada düşmenin önlenme-
si çok önem arzetmektedir.

Düşme riskini belirlemek, kalan fonksiyonu op-
timize etmek için hastalarda yürüme, denge, kas 
kuvveti, eklem açıklığının detaylı değerlendirilmesi 
gerekmektedir. Ayrıca, işyeri ve ev ortamı değerlen-
dirilmeli, güvenlik genişletilip, modifiye edilmelidir 
(örneğin; halılar kaldırılmalı, gece lambaları konul-
malıdır). Sonuç olarak hastanın bağımsız olması 
desteklenmelidir.

Kas güçsüzlüğü hafif düzeyde olan erken evre ALS’li 
hastalarda ağır olmayan ortezler ve adaptif ekip-
manlar enerjinin tasarruflu kullanılmasına ve zorlu 
aktivitelerin daha kolay yapılmasına yardımcı olabi-
lirler. Böylece hastalar daha uzun süre yürüyebilir, 
engebeli yerleri daha rahat geçebilirler. Farklı şe-
killerde birçok ortez kullanılabilir. Ayak bileği-ayak 
ortezleri, kuadriceps kas güçsüzlüğü olanlarda diz 
stabilitesini sağlayan diz- ayak bileği-ayak ortezleri 
tercih edilebilir(22).

Germe ve eklem açıklığını koruyan egzersizler 
ALS’li hastaların standart bakımının bir parçasıdır. 
Aerobik, kuvvetlendirme ve denge egzersizleri de 
hastalara uygulanabilir. Fakat aerobik ve kuvvet-
lendirme egzersizleri ile ilgili hastalığa özel rehber 
önerileri bulunmamaktadır. Birkaç preklinik veriye, 
hasta sayısı az olançalışmalara ve araştırmalardan 
yararlanarak genel egzersiz önerileri yapılabilmek-
tedir. Transgenikmutant SOD-1 farelere uygulanan 

orta yoğunlukta endurans egzersizlerinin hastalı-
ğın başlamasını geciktirebileceği ve yaşam süresini 
uzatabileceği gösterilmiştir(23-25). Yirmibeş hastanın 
orta yoğunlukta endurans egzersiz programına ran-
domize edildiği çalışmada üç ay sonunda düzenli 
egzersiz yapanlarda ALS fonksiyonel derecelendir-
me ölçeğinin ve Ashworth spastisite ölçeğinin daha 
az bozulduğu, altıncı ay sonunda ise egzersiz yap-
mayan grupla yapan grup arasında anlamlı fark ol-
madığı fakat egzersiz yapan grupta ALS fonksiyonel 
derecelendirme ölçeği ve Ashworth spastisite ölçe-
ği skorunun daha iyi olduğu görülmüştür(26). Orta 
yoğunlukta kuvvetlendirme egzersizleri uygulanan 
hastalarda ise anlamlı düzeyde ALS fonksiyonel de-
recelendirme ölçeği ve yaşam kalitesinin daha iyi ol-
duğu gösterilmiştir(27). Çalışmalarda da belirlendiği 
gibi orta yoğunluktaki endurans ve kuvvetlendirme 
egzersizlerinin, ALS’li hastalar için güvenli olduğu 
söylenebilir. Fakat hastalarda egzersiz sonrası 30 
dakikadan fazla sürede yorgunluk ve ağrı devam 
ediyorsa egzersiz programının yeniden modifiye 
edilmesi gerekmektedir. Düzenli proaktif germe eg-
zersiz programı hastalarda ağrı gelişmesini önleyip 
özellikle ayak bileği ve omuz eklemlerinde fonksi-
yonları sınırlayan kontraktür gelişmesini engeller.

Orta Evre ALS

Altekstremite kas güçsüzlüğü progrese olduğun-
dan hastaların ambulasyonu için baston, walker, 
gibi yürüme yardımcılarına ihtiyaç vardır. Yürüme 
yardımcıları hastaya reçetelenmesine karar veril-
diğinde sadece alt ekstremite kas gücünün düzeyi 
değil üst ekstremite ve handgripkuvvetide önem 
taşımaktadır. 

Uzun mesafeleri daha rahat katedebilmek için ise 
erken dönemde tekerlekli sandalye, daha sonraki 
dönemlerde ise akülü tekerlekli sandalye gereke-
cektir.

Disfaji: Orofarengeal ve dil kaslarında zayıflama 
çiğneme ve yutma güçlüğüne neden olur, tükrük 
düzenli olarak yutulamadığından göreceli aşırı tük-
rük salgısı hastalarda salya akmasını beraberinde 
getirir. Yutma güçlüğü hastalığın seyri boyunca 
giderek artar. Hastada yemek yeme sırasında veya 
sonrasında öksürme, çiğnedikten sonra yiyecek 
takılmaları veya batmaları, boğulma epizodları, 
sık boğaz temizleme hissi meydana gelir. Disfaji 
bu hastalarda en önemli problem olan aspirasyon 
ve malnütrüsyona neden olur bu durum ise ALS’li 
hastalar için negatif prognostik faktördür(28,29). 
Disfajisi olan hastada yutmanın değerlendirilmesi 
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gerekmektedir. Videofloroskopi/modifiye baryum 
yutma çalışması yutma bozukluklarını tespit etmek 
için en kapsamlı bilgi veren testtir. Hastanın kalori 
alımı diyetisyen tarafından düzenli takip edilmeli, 
hastanın kilo kaybetmesinin önlenmesi sağlanma-
lı, yüksek kalori içeren ara öğünlerönerilmelidir. 
Yutma fonksiyonunu iyileştirecek egzersizlerle il-
gili yeterli veri bulunmamakla birlikte aspirasyon 
riskini azaltmaya yönelik çiğneme süresinin uza-
tılması, başın yükseltilmesi ve chintuck yapılabilir. 
Hastanın oral alımı yetersiz ise, yemek yerken fazla 
efor harcayıp yoruluyorsa, aspirasyon riski varsa 
alternatif yollar perkütanöz endoskopik gastrosto-
mi (PEG), radyolojik olarak yerleştirilebilen gast-
rostomi tüpü uygulanabilir. PEG/gastrostomi tüpü 
kullanımının sağkalımı uzattığı gösterilmiştir Gast-
rostominin zamanı ile ilgili kesin veriler olmamakla 
birlikte erken girişim önerilmektedir. Vital kapasite 
< % 50’ye düştüğünde gastrostomi tüpü yerleştirme 
riski artar(30).

Disartri

ALS, bulbar kasları etkilediğinde ortaya çıkan bir 
semptomdur. Alt ve üst motor nöron tutulumu-
nun derecesine bağlı olarak spastik, flaccid ve miks 
tipte görülebilir(31). İletişimi olabildiğince kolay ve 
zahmetsiz hale getirmenin ilk adımı ortam gürül-
tüsünün azaltılmasıdır. Hasta ve konuştuğu kişiler 
arasındaki mesafenin en aza indirilmesi, iyi aydın-
latılmış bir odada yüz yüze konuşulması, konuşma 
hızınının yavaşlatılmasıda diğer önlemler olarak 
sayılabilir. Hastalık ilerledikçe alternatif iletişim 
cihazları kullanmak gerekebilecektir, örneğin taşı-
nabilir ses yükselticileri, ALS hastalarında azalmış 
ses hacminin yükseltilmesine izin verir. Hastaların 
yüksek teknolojili kişisel bilgisayarlarından manu-
el, göz ya da baş hareketleri ile bilgi seçimi yapılarak 
iletişim kurulabilir.

İleri evre ALS: ALS’nin doğal seyri, jeneralize kas 
güçsüzlüğü ve sonunda sıklıkla solunum kas gücü 
yetersizliğine bağlı ortaya çıkan solunum yetmez-
liğinden hastaların kaybedilmesidir. İleri evre has-
talığı olan ALS’li hastalar ağır fiziksel ve duygusal 
sorunlarla karşı karşıyadır. Evde sağlık hizmet su-
numu ve teletıp hastaların hastaneye başvurularını 
azaltır(32). Hastalık ilerledikçe bakım verenin eğitimi 
ve bakım yükü multidisipliner ekip tarafından ele 
alınıp, değerlendirilmelidir.

Duschenne Musküler Distrofi

En sık görülen musküler distrofi tipi olup, 1868 
yılında tanımlanmıştır. X’e bağlı resesif geçiş ne-

deniyle sadece erkek çocuklarında ve bazen taşıyıcı 
kadınlarda hafif şekilde klinik bulgular görülebilir. 
En erken semptom,düşmeye meyil, yürümede bece-
riksizlik olarak başlar. Kaslarda güçsüzlük ve atrofi, 
pelvik kaslardan başlayıp daha sonra üst ekstremite 
kasları tutulur. Çocukların çoğu 7-12 yaşları arasın-
da yürüyemez hale gelirler(33). Solunum yetmezliği 
ve kardiyomiyopati ikinci dekadda gelişerek, erken 
ölüme neden olur. DMD tedavi edilemez olsa da 
diğer nöromusküler hastalıklarda olduğu gibi has-
talığın erken döneminde başlanan multidisipliner 
bakım ve problem odaklı yaklaşımyaşam süresinin 
dördüncü dekada kadar uzamasını sağlamıştır.

Fizyoterapötik koruyucu önlemlere presemptoma-
tik dönemde başlayıp yaşam boyu devam edilmesi 
alt ve üst ekstremitede oluşabilecek kontraktürle-
ri minimize etmeyi, fonksiyonlarını korumayı ve 
oluşabilecek ağrıyı azaltmayı sağlar. Yürüyemeyen 
DMD’li hastalarda skolyozun düzenli takip edil-
mesi ve gerektiğinde cerrahi girişim yapılması öne-
rilmektedir. FVC < %10’nun altında olan, skolyoz 
düzeltme operasyonu yapılacak DMD’li hastalara 
uygulanan noninvaziv aralıklı pozitif basınç ven-
tilasyon, hava depolama egzersizleri, yardımlı ök-
sürme tekniklerini içeren pulmoner rehabilitasyon 
programından sonra hastalarda pulmoner kompli-
kasyonlar ve perioperatifmortalite riskinin azaldığı 
saptanmıştır(34). Adelosan ve erişkin DMD’li hasta-
larda sekresyon yönetimi ve noninvaziv ventilasyo-
nu içeren uygun pulmoner bakım yaşam kalitesi ve 
hayatta kalma üzerine en etkili bakımdır(35).

Erken dönemde başlanan multidisipliner bakım 
ve problem odaklı yaklaşım ile nöromusküler has-
talarda da hastaya özel program oluşturularak he-
deflerin bireyselleştirilmesi PR program etkinliğini 
arttıracaktır.
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