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Restriktif ~ torasik hastaliklar, artmis elestans(gogus deformitesi) ya da kas
glgsuzliginin(néromuskiler hastaliklar) degisen oranlarda kombinasyonu ile birlikte etki ederek
toraksin ekspansiyonunu sinirlarlar. ilk kez 1930-1950 arasindaki polio epidemisinde ve sonrasinda da
diger ndromuskiler hastaliklarda kullanilan tam beden odacidi(celik akciger) aralikh olarak
kullanildidinda da restriktif akciger hastaliginin stabilizasyonu hatta geriye dondurilmesinde etkili
oldugu gosterilmistir. Noninvaziv pozitif basingli ventilasyon (NPBV) teknidi uzun bir suredir restriktif
akciger hastaliklarinin yonetiminde kullanilan bir ydontem olmakla birlikte kullanimi 1980’lerin sonuna
kadar bu konuda uzmanlagsmis az sayidaki merkezle sinirh kalmigtir. Agiz pargasi ve anestezi
amaciyla Uretilen tam-ylz maskelerinin eldeki tek ara baglanti ekipmanlari olmasi hasta
adaptasyonunu guclestirmistir. Buna ragmen bu konuda uzmanlasmis bir merkez tarafindan
néromuskuler hastalia sekonder kronik solunum yetmezligi olan 257 hastada ortalama 9.6 yillik
izlem sirecinde agiz parcasi ventilasyonu yéntemi ile belirgin basari bildirilmistir. ilgili hastalar,
konusma, yutma ve bulbar fonksiyon yoninden normal, ventilasyon acgisindan agir yetersizlik
gOsteriyordu. Hastalarin 144’0 20-24 saat sureyle ventilator destedi gerektirmekte ve vital kapasiteleri
beklenenin sadece % 10,5'u duzeyindeydi. Agir ventilasyon yetersizliklerine ragmen 67 hasta
basariyla trakeostomiden, NPBV’a gec¢cmis ve 37 yili bulan izlem sirecinde sadece 38 hasta
kaybedilmistir. Calisma kontrolli olmamakla birlikte yazarlar, agiz pargasi NPBV’nin agir solunum
yetersizligi olan bu hastalarda yasami uzattigi, yasam kalitesini arttirdigi ve iletisimi korudugunu ortaya

koymuslardir.

Bu basarili tecriibeye ragmen NPBV'nin yaygin kullanimi 1980’lerin baslangicindaki yeni gelismelerin
devreye girisine kadar gecikmistir. Bunlardan birisi tikayici uyku apnesinde nazal CPAP kullanimi ve
daha konforlu nazal maskelerin tasarlanmasidir. Bir dideri ise Fransiz arastirmacilarin, muskuler
distrofi hastalarinda, nazal ventilasyonun, hastaligin ilerleyisini durdurma da kullanilabilinecegini
ortaya koymalaridir. Cesitli restriktif torasik hastaliklara bagh kronik solunum yetmezlidi olan
hastalarda noktirnal nazal ventilasyonun basarili kullanimi tGzerine ise 1987 yilinda bir kag kiglk seri
ve vaka sunumu bildirilmistir. Sonrasinda 6nceki sonugclari destekleyen kuguk seriler yayinlanmakla
birlikte 6zellikle etik sebeblerden dolayl randomize kontrolll seriler olugturulamamistir. Buna ragmen
NPBV kronik solunum yetmezlidi olan hastalarin tedavi modaliteleri icerisinde ilk secenek olarak

yaygin kabul géormustdr.
Semptomlara Ve Giindiiz Gaz Degisimine Etkileri

Noromuskuler ve gogis duvari hastaliklarinda aralikli NPBV’nin etkinligi Gzerine gergeklestirilen birgok
c¢alismada NPBV’nin yorgunluk, gliindiz hipersomnalansi ve sabah bas agrisi semptomlarinda
iyilesme sagladigi gosterilmistir. Glindliz gaz degisimi de birgok galisma verisine gére PaCO2'de

ortalamada 63 mmHg’ den 48mmHg’ye disme, PaO2’de ortalamada 54mmHg’dan 71mmHg dizeyine



yukselme seklinde olumlu etkilenmistir. Gaz degisimindeki iyilesme genellikle agirlikli olarak geceleri
kullanim saatlerinin arttirlmasiyla haftalar siren bir periyod sonrasinda kademeli olarak
gerceklesmektedir. Ayrica agir kifoskolyozu olan ve nazal CPAP’den yeterince faydalanamayan

hastalarda nazal NPBV’nin kronik hipoventilasyonu olumlu etkiledigi gosterilmistir.
Uyku Ve Gece Gaz Degisimi Uzerine Etkileri

Noéromuskiler ve goglis duvari hastaliklarinda altta yatan spesifik sendrom ya da tutulan solunum
kaslarina bagh olarak degisken dizeyde uykuyla iligkili solunum anormallikleri gdzlenir. Diyafram
glgsuzligu hastalarinda 6zellikle uykunun REM déneminde, obstriktif ve santral apne, aralikli oksijen
desatlrasyonu, gdégus duvari restriksiyonu ve/veya global glgsuzligun ilerlemesiyle de kalici

hipoventilasyon sik gérilen anormalliklerdir.

NPBV, uyku hipoventilasyonunu hafifletir ve 6zellikle uykunun REM doéneminde negatif basingli
ventilasyon altinda gerceklesen aralikli obstriktif uyku apnelerini ve agir oksijen desatirasyonlarini
Onler. Bu konuda randomize kontrolli g¢alismalar olmamakla birlikte, arastirmacilar restriktif toraks
hastaligi nedeniyle uzun sureli gece nazal ventilasyon uygulanan ve baslangigta fayda gérdigu tespit
edilen hastalar degerlendirmiglerdir. Bu hastalarda gecici olarak NPBV uygulamasina ara verilmesi
gece ventilasyonu ve oksijenasyonunu olumsuz etkilemis ve uyanma sikhdini arttirmistir. Tdam
degisiklikler NPBV’nin tekrar devreye alinmasiyla geriye doéndurilebilmistir. Tim bu bulgular
NPBV’nin, kronik hipoventilasyona zemin hazirlayan gece gaz degisimindeki bozulmalari, sik

uyanmay! ve uykudaki bolinmeleri 6nlemedeki 6nemini isaret etmektedir.
Santral Hipoventilasyonda Npbv Kullanimi

Santral hipoventilasyon, dogumsal ya da edinilmis olabilir.Konjenital formu bazi genetik sendromlarla
birlikte de olabilen nadir bir hastaliktir ve etyolojisinde hiperkapni ve hipoksiye kargi solunum
cevabinin,  kemoreseptdér  duyarlihgindaki  degisiklikten  dolayr anormal  oldugu ileri
surtdlmektedir.Edinilmis olanlari ise genellikle santral sinir sistemi infeksiyonlari, timorleri ya da
travmasi sonucu ortaya gikabilmektedir.Konjenital santral hipoventilasyon sendromu(KSHS) genellikle
dogumdan kisa bir sliire sonra, uyku sirasinda siyanoz, uzamis santral apne ve solunum yetmezligi ile
bulgu verir.Hastaligin teshisinde, CO2 diizeylerinin yiksek olmasi ve bunun akciger ve néromiskiler

hastaliklardan kaynaklanmadiginin gosteriimesi 6nemlidir.

KSHS hastalarinda tedavi 6zellikle uyku esnasinda trakeostomi ile ya da nazal maske ile pozitif
basingh ventilasyon verilmesi seklindedir. Yenidogan ve kiglk cocuklar ginun buyuk bdliumunde
uyuduklarindan bu hastalara surekli solunum deste@i yapilmasi gerekebilir.Cocuklarda NPBV’nin
Arnold-Chiari malformasyonu ve meningomiyeloseli olan hastalarda ya da idyopatik santral apnesi
olanlarda kullaniminin faydali olabilecegi ileri strtlmektedir.Bu durumda BiPAP uygulamasi esnasinda

S/T modu kullaniimalidir.



Ust Solunum Yollar Tikanikliklarina Bagh Hastaliklar

Cocuklarda obstriktif uyku apnesi (OSAS) % 0,7-2 oraninda gortulmektedir.OSAS tedavi edilmezse
biyldme geriligi, sag kalp yetmezIigi hatta 6limle sonuglanabilir.Bu hastalarda uykunun REM fazinda
farenks kaslarinda ©6nemli derecede tonus kaybi vardir.Pierr-Robin sendromu, akondroplazi,
kraniyofasiyal anomaliler ve obezite OSAS’a yatkinlik yaratir.Erigskinlerde OSAS tedavisinde NPBV
yaygin olarak kullaniimaktadir.Cocuklarda ise durum biraz farkhdir, bircok hastada adenotonsillektomi
hastaligin kesin tedavisin saglamaktadir.Ginimizde OSAS olan ¢ocuklarda NPBV uygulanmasiyla
ilgili kesin goérus birligi olmamakla birlikte adenotonsillektomi 6ncesinde ya da operasyonu takiben
solunum problemi olan hastalarda kullanilmasi 6nerilmektedir.Bu hastalarda uyku ¢alismasi, CPAP ya

da BiPAP baslanmasi igin ideal bir tani ydntemi olarak benimsenmistir.
Kronik Restriktif Ve Obstriiktif Akciger Hastaliklarinda Npbv Kullanimi

Kifoskolyoz ve néromuskiler hastaliklar gibi kronik restriktif akciger hastaliklari ile kistik fibrozis ve
bronkopulmoner displazi gibi kronik obstriktif akciger hastaliklari olan hastalarda NPBV kullanimi
giderek artmaktadir.Bu hastaliklarda NPBV’nin baslatimasi igin uygun endikasyonlar:
Halsizlik,solunum sikintisi, sabah bas agrisi gibi semptomlar ya da PaCO2nin restriktif akciger
hastaliklarinda 45 mmHg, obstriktif akciger hastaliklarinda 55mmHg olmasi, gece oksijen
satlrasyonunun 5 dk. Suresince devamli olarak % 88’in altinda olmasidir. NPBV genellikle geceleri 6-
8 saat sureyle uygulanir. Geceleri kisa sureli uygulanan BiPAP, yorgun solunum kaslarinin gece

boyunca dinlenmesini saglayarak giindiiz CO2 diuzeylerinde diismeye yol agar.
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