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Noromuskuler hastaliklarda
solunum destegi: Ne zaman?
Nasil?
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Noromuskuler hastaliklarda solunum
desteqgi

Sunum plani
* Neden ?
* Ne zaman ?

*Nasil ?
*Yardimci/diger tedaviler




Neden?



Solunumda rol oynayan kaslar

« Inspiratuar kaslar

(Diyafram, parasternal, skalen ve aksesuar kaslar);
* Ekspiratuar kaslar

(eksternal interkostal ve abdominal kaslar);

- Ust hava yolu-bulbar kaslari

(palatin, farengeal, genioglossal kaslar)




olunum kas gtigsizligu

Neuromuscular disease

Muscle weakness

Inspiratory Expiratory Impaired bulbar
muscles
(pharyngeal dysfunction)
LR L Vital capacity
L Inspiratory capacity FPE_
L Expiratory flow Disordered swallowing
LERY
Fatigue Ineffective cough Aspiration of food particles

[ Ahveclar hypoventilation
T PaCO,
LPad,

Accumulated secretions

Atelectasis

Recurrent infections




Solunum kas glgstizligd

MNormal daytime PaO, and PaCO,

l

Noctumnal hypoventilation in rapid eye
movement (sleep)

l

Moctumal hypoventilation in non-REM sleep

v l

5\ _,f" Chronic daytime ventilatory failure

Fall in vital capacity

1

Figure | Effect of progressive respiratory muscle weakness on nocturnal and diurnal
ventilation.

* REM uykusu sirasinda solunum
durtlsu gecici olarak azalip
aksesuar respiratuar kaslarda
hipotoni goralur.

* Bu yuzden solunum kas guc¢suzlugu
olan hastalarda oncelikle noktlrnal
desatlirasyon ve hiperkapni gelisir.

* Nokttrnal desaturasyonun derecesi
diafragma gucsuzlugu ile koreledir.




Solunum kas gligstizligu

» Altta yatan nedene gore farklilik gostermektedir.

* Farkhiliklarin nedeni
a) Kaslar ayni derecede etkilenmeyebilir
b) Solunum kaslarinin tutulumu erken ya da geg olabilir
c) Hastalik akut veya yavasga progrese olabilir.
c) Kas tutulumu geriye doniisiimli veya kalici olabilir.

Solunum kaslarinin tutulumu siddetli oldugunda solunum yetmezligi
gelisip ventilasyon destegi gerekebilir.




Noromuskuler hastaliklar

Yavas Ilerleyen Noromuskiiler Hastaliklar

Spinal muskiiler atrofi

Yavas ilerleyen muskiler distrofiler
Multipl skleroz

Bilateral diyafram paralizisi

Hizl Ilerleyen Néromuskiiler Hastaliklar
Duchenne muskiiler distrofi

Amyotrofik lateral skleroz

¢ok Hizli Ilerleyen Noromuskiiler Hastaliklar

Guillain-Barre sendromu
Myasteni gravis




Ne zaman?



Solunum yetmezligi semptomlar
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* Egzersiz ve istirahatte dispne
* Disfaji

* Disfoni

* Yorgunluk

 Sabah basagrisi

 Uyku hali




Solunum yetmezligi bulgular

« Hizli ylizeyel solunum

« Tasikardi

 Zayif oksiruk

* Kesik kesik konusma

* Yardimci solunum kas kullanimi
« Abdominal solunum

* Ortopne

* Yutmadan sonra oksirik

« Single breath count




Solunumsal yetmezlik tetkikler

« Spirometre ve volimler (FVC,VC,FEV1)
* Maksimum Kas Basinglari (MIP, MEP)
 Tepe oksiiriik akimi (PCF)

» Sniff nazal inspiratuar giicii (SNIP Test)|

 Transdiafragmatik basing ol¢imi

* Frenik sinir stimulasyonu

 Arter kan gazlari

* Polisomniografi/Gecelik oksimetre takibi
* Gorintileme (PA grafi,USG)

Frenik sinir
stimilasyonu

PCF

SNIF test



Solunumsal Destegin Gerekliliginin

Belirlenmesi
Zorlu vital kapasite (FVC) < %50
Vital kapasite (otururken ve supin olarak) < 15-20 mL/kg, < 1L, < %60

Stabil doneme gore %50 dusus
Supin pozisyonda %20 dusus

SNIP <35 cm H20

Maksimal inspiratuar basing (MIP) >-30 cmH20

Maksimal ekspiratuar basing (MEP) <40 cmH20

Nokturnal desaturasyon En az bes dakika sure ile < %88 olmasi
PaCO2 > 45 mmHg

MIP'daki yetersizlik hiperkapni, MEP'deki ise yetersiz 6ksiiriik ve sekresyon retansiyonu
riskini gostermektedir




Solunumsal Destegin Gerekliliginin
Belirlenmesi

"20-30-40" kural

* Yani, VC'nin <20 mL/kg
* MIP'in > -30 cmH,O0 ve

* MEP'in <40 cmH,O'dan solunumsal destek icin kritik esik
olarak kabul edilebilir




Oksiiriik Refleksinin Degerlendirilmesi

Tepe o6ksiirik akimi hizi: > 270 L/dk genellikle solunum yolu
infeksiyonlari sirasinda solunum yetmezligi gelisme riski gok az
olmaktadir. Akim hizi 160-270 L/dakika arasinda olanlar solunum
yolu infeksiyonlar: yoninden yiiksek riske sahiptir. 160 L/dk
solunumsal destege ihtiyag duyabilecekleri diisiinilmektedir.

MEP: Maksimum ekspiratuar basing <60 cmH,O'dan daha az
olanlarda 6kstrik etkin degildir.

Ekspiratuar oksiirik akim-voliim gizgisi: Akim volim halkasi
cizdirilirken ekspiratuar akim sirasinda gegici bir yikselme piki
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gostermektedir




Aspirasyon tanisi

» Klinik muayene
Gag ve yutma refleksi
Oksiirik degerlendirme
* Faringolaringoskopi

* Videofloroskopi

* Faringo-6zofajiyal manomeftri




* Guillain-Barre sendromu olan hastalarin
/25-50, Myasthenia gravis hastalarinin
7%15-277%'i intubasyon ve MV destegine
ihtiyag duyar.

* Bulbar disfonksiyon (dizartri, disfaji veya
bozulmus gag re?leksi) (OR:17.5)

* VC<20 mL/kg (OR:15) MV igin en gliglii
prediktorler

* Kol/dirseklerini basinin izerine koyamamasi
* Muskuler zayifhginin hizli ilerlemesi

Myasttemtia gravis = how
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Nasil?




Negatif basingli ventilasyon Pozitif basingli ventilasyon
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Negatif basingli ventilasyon
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breathing problems
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NMH'da negatif basingli noninvaziv
mekanik ventilasyon

 Ancak diyafram paralizisi, polio sekeli gibi sinirli
endikasyonlarda uygulanmaktadir.
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mumkin olmadigindan zaten kullanilamamaktadir

* Negatif basingl ventilasyon, uygulama sirasinda st
havayolunda kollapsa neden olabileceginden kronik
obstriiktif akciger hastaligi (KOAH), obstriiktif uyku apne
sendromu ve obez hastalarda dnerilmemektedir.




Negatif basingli ventilasyon

Bifazik Cuirass Ventilasyon Pneumobelt
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Abdomene baglanan kayisin kesesi hava ile sisirildiginde diyafrar\r\\; yukari iterek
ekspirasyonu destekler ve fonksiyonel rezidiiel kapasiteyi azaltir. Kesedeki havanin
inmesiyle diyafram asagi iner ve inspirasyon gerceklesir



NMH'da pozitif basingl noninvaziv
mekanik ventilasyon

- Ventilasyon mekaniklerinin diizelmesini ve solunum kaslarinin
dinlenmesini saglamaktadir.

» Nokturnal NIMV ile uyku kalitesinde ve uyku evrelerinde
diizelme saglanir.

» Atelektatik alanlarinin agilmasini saglayarak pulmoner
ventilasyonda diizelme saglar.

» Karbondioksit (CO,) kemosensitivitesini arttirdigi 6ne
sirdlmdstir.

* Torasik deformite olugsmasini ve AC fonksiyonlarindaki diisisi
yavaslatir

- Ust hava yollarinin agikhgini diizeltir.




NMH'da NIMV'in kullanim nedenleri
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Semptomatik olan veya olmayan nokturnal hipoventilasyonu
kontrol edebilmek icin,

Gehsmns therkapnuk solunum yetmezliginin tedavisi igin Akciger
enfeksiyonlari sirasinda,

Solunum kaslarini dinlendirmek icin,

Perioperatif dohemde/gastrik tip yerlesiminde, ./ \~ =
Semptom palyasyonu/yasam sonu bakiminda destek | @8 ZrsEr
Gebelikte L :
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Restriktif Akciger Hastaliklarinda Evde MV

Endikasyonlari
Major Hastaliklar Endikasyonlar
*  (Gogus Duvari Semptomlar: yorgunluk, sabah
Hastaliklar bafag’msu, glindiz uykululuk
hali, dispne
Bulgu:

« | Noromuskiiler hastaliklar 1)6iindiiz PaCO2>45 mm Hg

2) Gece desatiirasyonu varsa (5

«  Parankimal akciger dk siirekli SO2 7%88'in
hastaliklar: altinda pulse-oksimetre ile
gozlenmesi)
3) Noromuskiler Hastaliklarda
«  Nokturnal
hipoventilasyon MIE\%'@/O%“HZO yada
sendromlari o

A consensus conference report,Chest 1999;116:521




SUT: BPAP-S

7.3.12.A-3-1- BPAP- S cihazi

(1) Restriktif akciger hastaliklarinda:; ]

a) PaCO2 > 45 mmHg veya

b) En az 2 It /dk akim hizinda nazal O2 destegi altinda O2 saturasyonunun 5 dk stireyle

kesintisiz < %88 veya

c) Ilerlevici noromiiskiiler hastaliklar icin maksimal inspratuar basic (MIP) < 60 cm H20 veya
FVC < %30, olarak saptanmasi ve bunlara iliskin kanitlayici belgelermn (solunum fonksiyon testi,
artertyel kan gazi 6l¢timil) saglik kurulu raporu ekinde ver almasi kosuluyla BPAP-S cihazi bedelleri
Kurumca karsilanir.




SUT:BPAP S/T

7.3.12.A-3-2- BPAP S/T cihazi
(1) BPAP- S cihaz1 1¢m tanimlannus Kriterlere ek olarak mspirasyon basing yiiksekligi (IPAP >
20 cm H20) veya yogun bakinda izlendigi donemlerde apne saptanan hastalarda, bu durumlarn

saglik kurulu raporunda belirtilmesi ve bunlara iliskin kanitlayier belgelerin saghik kurulu raporu
ekinde yer almasi kosuluyla BPAP-S/T cihaz1 bedeller1 Kurumca karsilanir.

7.3.12.A-2-5- BPAP S/T AVAPS cihazi
(1) Polisomnografi eshigmde yapilan BPAP S/T titrasyonunda yeterls tidal voliim saglanamadigs
veya uykuda solunum bozukluklarmm ortadan kaldirlamadizy hastalarda, noromuskiler ve g0g1is
duvari bozukluklarma bagli uyku ile liskili hipoventilasyon-hipoksemi olan restriktif akciger hastaligi
olan hastalarda (ALS, obesite- hipoventilasyon sendromu, kifoskolyoz vb.) bu durumun diizenlenecek
saglik kurulu raporunda belirtilmest kosuluyla BPAP S/T AVAPS cihazi bedellert Kurumea karsilanir.




NMH'da NIMV Destegi

» Volim~Basing
« BIPAP S, BIPAP ST ,AVAPS

- Noromuskiiler hastaliklarda yiiksek basingl NIV(kifoskolyoz
esligi haricindelll) 6nerilmez.

. OiAS veya KOAH olmadik¢a hastalarin yiiksek PEEP ihtiyaci
yoKtur.

* Akciger fonksiyonlari normal oldugundan PEEP 4 cmH,O ve
12-14 cmH,0 inspiratuvar basing genellikle yeterlidir.

- Etkisiz tetikleme ve santral apne ihtimaline karsi back-up
solunum sayisi 12-16/dakika olarak ayarlanmalidir




Non-invazif mekanik ventilasyon
maskeler




Non-invazif mekanik ventilasyon
aglz pargasi

Kigsiye hareket kabiliyeti saglar

Konusma béliinmesi az

Maskeye gerek yoktur

Ev tipi ventilator veya gelismis bilevel cihazlar
Dudak,yliz ve boyunda iyi kas kontroli gerektirir.
Uykuda kullanimi???

Tikrik salgisinda artig, distansiyon kusma riski




Trakeostomi ile MV endikasyonu

NIV endikasyonu olup asagidaki kriterlere sahip olan hastalar
a) Ciddi bulbar disfonksiyon

b) NIV intoleransi ya da NIV yanitsizlig

c) Hasta ya da bakicilarin tercihi

d) Son dénem noromiskiler hastaliklar

e) Sekresyonlarini atmakta gtiglik

f) Entiibe edilip sonrasinda IMV'den ayrilma basarisizligi olan

g) Yiksek spinal kord lezyonu

g) Giinde 16-20 saatten uzun ventilasyon gereksinimi

Breathe, June 2010;vol 6,n0:4



Patterns of home mechanical ventilation
use in Europe: results from the Eurovent
survey

Hastalik Kategorileri

W |, Akciger hava yollari
m 2. Gogiis Kafesi

3. Noromiiskiiler
Hastalik

Lloyd Owen et al ERJ 2005




Home Mechanical Ventilation in Canada: A National Survey

Louise Rose RN PhD, Douglas A McKim MD FRCPC, Sherri L Katz MD FRCPC,
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Muscular dystrophy

Central hyposendilation
Obesity hypowentilation
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Fig. 1. Indications for ventilation in adulis. * Statistically significant -
F wvalue: amyotrophic lateral sclerosis (ALS), P = 007, muscular ﬁ
dystrophy, spmal cord injury (SC1), central hypoventilation, chest
wall, and obesity hypoventilation, P = .001; COPD, P = .04.
IMY = invasive mechanical wentilation; NIV = noninvasive ventila-

tion; other — see text for full description.

Respiratory Care 2015;60(5):695-704



Yardimci/diger tedaviler




Havayolunu temizleme teknikleri

* AC rekruitment manevralari
* Manuel destekli oksirik

- Mekanik insuflasyon-eksuflasyon (Oksiirik destekleyici
cihaz)




Ac rekruitment manevralari

 Hastanin vital kapasitesinin
tzerine ¢ikilarak maksimum
insuflasyon kapasitesine
Ambu® maskesi,agiz pargasi
ventilatoru, mekanik okstrik
asist cihazi veya
glossopharyngeal solunumla
sisirilmesiyle saglanir.




Manuel destekli oksuruk

Hasta oksirurken ekspiryum
sirasinda fizyoterapist

altfindan abdomenden yukari ve
iceri dogru manevra uygulanir ve
hastanin okslirmesine yardim
edilir.




Oksiiriik destekleyici cihaz (Cough
assist device)

Cihaz maske,agiz pargasi ya da trakeostomiden once 30-50 cmH,O pozitif bir basinc (insuflasyon)
vermekte, sonrasinda da bu kez ayni basinci negatif olarak (-30 veya -50 cmH,0) vermektedir.
PCF sabit olarak 300-600 |/dk saglanir.

Boylece sekresyonlarin hareketi saglanmaktadir.

Bulbar fonksiyonu bozuk hastalar(czellikle ALS) fayda saglamayabilir.




Oksiiriik destekleyici cihaz (Cough
assist device)

 Her iki AC'in etkin
sekresyon klirensi
* Daha iyi inflasyon

* Klasik aspirasyona gore
trakeal duvarda daha az
zedelenme

* Hasta tercihi

* Hemoptizi

« Pnomotoraks

* Barotravma oykiisu

» Biilloz amfizemde riskli
* Bulanti veya kusma




1§ Cochrane
yo# Library

Cochrane Database of Systematic Reviews

[Intervention Review]

Cough augmentation techniques for extubation or weaning
critically ill patients from mechanical ventilation

Louise Rose!-2+* 4, Neill K] Adhikari*-%, David Leasa’, Dean A Ferpusson®, Douglas McKim’

Conclusions

Very low-quality evidence from single trial findings suggests that cough-promoting techniques might increase successful removal of the

breathing rube and decrease the time spent on mechanical ventilation, while not causing harm. The limited participant numbers made
it difficult to determine the likelihood of harms.

Cochrane Database of Systematic Reviews 2017, Issue 1. Art. No.: CD011833.



Diafragma pili

Source: Tobin MJ: Principles and Practice of Mechanical Ventilation,
3rd Edition: www.accessanesthesiology.com

Copyright © The McGraw-Hill Companies, Inc. All rights reserved.
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Diafragma pili

Etkili

Etkisiz

» Yiiksek seviyede spinal kord
hasari olup ventilatore bagl
olan hastalar

» Bilateral diafragma
paralizisi

* Frenik siniri fonksiyonel
olmayan hastalarda

* Diafragma kasinin
fonksiyonel olmadigi
hastalarda

* Travma,tm ve noropatiye
bagl sinir hasarinda

« Myasteni gravis, muskiiler
distrofi




Diafragma pili

* Daha yiiksek oranda serbestlik
 Konusabilme imkani
* Trakeal zedelenmeyi dnleme

* Frenik sinirin saglam olmal

- Ust solunum yolu obstriiksiyonu gelisebilir ve diyafragma
yorgunlugu olabilir




Crosshark CLINICAL SIGNPOST
* NELROMUSCULAR DISEASE

E RJ Diaphragm pacing and motor neurone
disease: lessons for all?

open
research Mark W. Elliott

respiralory failure due to MND. Diaphragm pacing should not be offered to any patient with MND. The

results of the DIPALS and SERVE-HF trials should stimulate debate in the clinical and regulatory
commurities & to how device therapies should be best introduced into clinical practice. Laparoscopic




Early diaphragm pacing in patients with amyotrophic lateral
sclerosis (RespiStimALS): a randomised controlled
triple-blind trial

Jesus Gorealer- Bemeo, Copucine Ma dot-Parwing, Marie-Lawre Tanguy, Vincend Meininger, Pierre-Frangots Pradat, Timat hee Lenglet,
Gadle Brund ecu, Nadinel e Faredtier, Phiippe Cowrdlier, Nat hafie Guy, Jaude Desnudle Heene Prigent Clrstophe Perin Vdeaie Altdli
CatherineFargeat, Marie-Cecile Nierat, Cat herine Royer, Fabrice Ménegau x Frangois S¢

Www Ineiancet comy neuroiogy Vol 15 Nowember 2016

Interpretation Early diaphragm pacing in padents with ALS and inciplent respiratory involement did not delay non
invastve ventlation and was assoclated with decreased survival. Maphragm pacing 1s not indicared ar the early stage

of the ALS-related respiratory involvement.

Safety and efficacy of diaphragm pacing in patients with
respiratory insufficiency due to amyotrophic lateral sclerosis
(DiPALS): a multicentre, open-label, randomised controlled
trial

DiPALS Wit ing Commil ee, om befaalf of the DPALS Shdy Group Colloborahos® Www [Relancel comyneurology Vol14 September 2015

Interpretation Addidon of diaphragm pacing w standard care with non-invasive venuladon was assoctated with
decreased survival tn pattents with ALS. Our results suggest that diaphragmatic pacing should not be used as a
routine treatment for patlents with ALS in respiratory fatlure.




Oneriler

1. Semptomlari olmasa dahi AC fonksiyonlari 6l¢iliip, sonrasinda
araliklarla takip edilmelidir.

2. Hizli ve yavas progresif hastaliklarin ayirimini yapmak ¢ok
onemlidir.

3. Ventilatuar destek; siddetli ventilatuar yetmezlik oldugunda
(FVC <50%,MIP<-60), diafragmatik disfonksiyon semptomlar:
(ortopne) ve/veya hipoventilasyon

(hiperkapni,desaturasyon) endikedir.

4)NIV uygulamasinda farkli arayiizler denenmelidir.




Oneriler

D)Respiratuar sekresyonlarin temizlenmesinde spesifik solunum
fizyoterapisi ve bazen mekanik yardim gerekebilir.

6) Hasta ve yakinlariyla devamli iletigim ilerisi igin karar verme
adina (0zellikle invaziv mekanik ventilasyon) gereklidir.

7)Palyatif tedavi endike oldugunda geciktirilmemedir.
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