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Ozet

Noromuskiiler hastaliklarda kas iskelet sistemi problemlerinin yani sira solunum
kas zayiflig1 ve buna bagli olarak solunum disfonksiyonu gelisebilmektedir.
Solunumsal komplikasyonlar, 6zellikle kronik ve hizli ilerleyen néromuskiiler
hastaliklarda, morbidite ve mortalitenin en 6nemli nedenlerindendir. Bu hastalarda
vital kapasite azalir, restriktif solunum paterni goriiliir. Solunum kas zayiflig
nedeniyle, noéromuskiiler hastaligi olan kisilerde yorgunluk, nefes darligi,
sekresyon birikimi, tekrarlayan alt solunum yolu infeksiyonlari, solunum
yetmezligi, pulmoner hipertansiyon ve akut veya kronik korpulmonale gelisebilir.
Uyku ile iligkili solunumsal problemler de baslangicta uyku sirasinda goriiliirken
hastaligin ilerlemesiyle birlikte uyaniklik donemine de yansir. Noromuskiiler
hastaliklarda sistematik klinik degerlendirme, erken dénemde hastanin fiziksel
kapasitesindeki yetersizlik nedeniyle maskelenen solunumsal semptom ve
bulgularin saptanmasinda esastir. Bu derleme ndromuskiiler hastaliklarda
karsilagilan solunum problemleri ile anamnez, fizik muayene, solunum kas giicii
Olclimleri, arter kan gazlari analizi, tepe Oksiiriik akimi Ol¢iimii, radyolojik
degerlendirme, spirometrik dlgiimler ve uyku basliklari altinda degerlendirmeyi
kapsamli olarak gozden gecirecektir.

Anahtar  Kelimeler:  Noromuskiiler  hastaliklar, solunum, solunumsal
degerlendirme

Abstract

Respiratory muscle weakness and consequently respiratory dysfunction may occur
as well as musculoskeletal problems in patients with neuromuscular diseases.
Respiratory complications are the most important cause of morbidity and mortality
particularly in chronic and rapidly progressive neuromuscular diseases. Vital
capacity is reduced and a restrictive ventilatory pattern is seen in these patients.
Due to respiratory muscle weakness; fatigue, breathlessness, secretion retention,
recurrent lower respiratory tract infections, respiratory failure, pulmonary
hypertension, and acute or chronic corpulmonale may occur in patients with
neuromuscular diseases. While respiratory problems may manifest initially during
sleep, it also reflect to awake period with progression of diseases. Systematic
clinical evaluation of neuromuscular diseases is essential for the detection of
respiratory signs and symptoms which are masked because of physical capacity
inability of patients in early stage. This review will evaluate comprehensively the
assessment of respiratory problems which are encountered in neuromuscular
diseases under the headings of history, physical examination, respiratory muscle
strength measurements, arterial blood gas analysis, peak cough flow
measurements, radiologic evaluation, spirometry and sleep.

Key Words: Neuromuscular diseases, respiration, respiratory assessment
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Giris

Noromuskiiler hastaliklar iskelet kasinin ilerleyici, herediter, dejeneratif hastaliklaridir. Noromuskiiler
hastalig1 olan kisilerde hastaligin tipine gore seyir degismekle birlikte, genelde ilerleyici kas kuvvet
kaybi, atrofi, kontraktiir, deformiteler ve ilerleyici yetersizlik sdzkonusudur.'® Noromuskiiler
hastaliklar kas iskelet sistemi problemlerinin yani sira yutma bozukluklari, solunum kas zayifligi ve
buna bagl olarak gelisen solunum yetmezligine yol agan bir grup hastaligi igcerir. Noromuskiiler
hastaliklarin ¢ogu yiiriime kaybi, tekerlekli sandalyeye baglanma, omurga deformiteleri, yutma
bozukluklari, solunum kas zayiflig1 ve buna bagli olarak solunum yetmezligine neden olurlar. Solunum
yetmezligi, kronik ve hizli ilerleyen noromuskiiler hastaliklarda morbidite ve mortalitenin en sik
goriilen sebebidir.*® Solunumsal yetmezlik belirti ve bulgular1 hastanin mobilitesindeki sinirlanmalar
nedeniyle maskelenebilir ve klinik tablo ciddilesene kadar belirgin olmayabilir (Tablol).’
Noromuskiiler hastaliklarin degerlendirilmesinde solunum sistemin degerlendirilmesi problemlerin
erken donemde saptanmasi agisindan dnemlidir.

Tablo 1. Solunum Yetmezliginin Semptom Ve Bulgulan
Semptomlar

e Genel zayiflik

e Disfaji

e Disfoni

e Istirahatte ve eforda dispne
e Yorgunluk

e Uyku bozuklugu

Klinik Bulgular

e Hizl yiizeyel solunum

e Tasikardi

o Zayif oksiiriik

o Kesik kesik konusma

¢ Yardimc1 solunum kas1 kullanimi1

e Abdominal paradoksal hareket

e Ortopne

e Trapez ve boyun kaslarinda zayiflik

e Yutma sonrasi dksiiriikk

Laboratuar verileri

e VK <15 mL.kg", VK <I L veya stabil durumdakinden % 50 azalma veya oturma pozisyonundan
supin pozisyona gegerken >% 20 diisme

e Maksimum inspiratuar basm¢ (MIP) <30 cmH,0, maksimum ekspiratuar basm¢ (MEP)<40
cmH,0

e Noktiirnal desatiirasyon

e PaCO,> 45 mmHg

VK: Vital kapasite, PaCO. Parsiyel karbondioksit basinci
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Gogiis duvari ve akciger kompliyansinin azalmasi sebebiyle, zayiflamis solunum kaslari lizerine
binen mekanik yiik artar. Solunum kaslaria binen yiik ve solunum kaslarinin kapasitesi arasindaki
dengesizlik, yorgunluga ve bu hastalarda en 6nemli 6liim nedeni olabilen solunum yetersizligine yol
acabilir. Primer klinik tablo; hiperkapni, hipoksemi ve asidoz ile sonuglanan hipoksidir. Uzun siireli
klinik tablo hastaliga gore degisebilirse de, genellikle sekresyon birikimi, atelektazi ve alt havayolu
infeksiyonlarini igerir.”®

Noromuskiiler hastaliklarda karsilagilan baglica problemlerden birisi, solunum kas
fonksiyonunun ilerleyici bozuklugudur. Degerlendirmede o6zellikle akciger ile akcigerlerin
ventilasyonu i¢in gerekli mekanik enerjiyi saglayan solunum kaslarinin degerlendirilmesi yer
almalidir.>*

1. Solunum patofizyolojisi

Solunumu etkileyen tiim néromuskiiler hastaliklar; inspirasyon voliimiinde, dolayisiyla total akciger
kapasitesinde (TAK) azalmaya neden olduklar1 igin restriktif akciger hastaliklar1 arasinda yer alirlar.
Gogiis kompliyansmin yanisira, maksimum inspirasyon ve ekspirasyon basinglar1 ve benzer sekilde
cogu akciger voliim ve kapasiteleri azalmistir.* Gogiis duvar1 kompliyans: kronik kas hastaligi olan
kisilerde yaklasik olarak %30 azalir. Fonksiyonel rezidiiel kapasite (FRK) degismemis, azalmis ya da
hafifce artmis olabilir. Kronik kas hastaligi olan kisilerde FRK’de orta derecede azalma ve normal
rezidiiel volim (RV) ile iliskili olan, vital kapasite (VK) ve TAK’de orta derecede azalma vardir.
VK’de azalma, yalnizca solunum kas zayiflig1 sebebiyle degil, ayn1 zamanda akciger ve gogiis duvari
kompliyansindan da kaynaklamr.12 Diizenli olarak derin veya mekanik olarak yardimhi nefes alma
olmaz ise maksimum nefes alma kapasitesi (MNAK) azalir, akciger kompliyansi azalir ve hastada
kronik mikroatelektaziler gelisir. Akcigerin ve goglis duvarinin azalmig elastisitesini agmak i¢in,
solunumun artmis elastik isi gerekli hale gelir. Uzun vadede mikroatelektaziler, akciger ve gogiis
duvari elastikiyetini bozar ve sonucta gdgiis kafesi hareketi siirekli olarak kaybolur. *°

2. Solunum kas disfonksiyonu

Noromuskiiler hastaliklarda solunum kas zayiflig1 sik karsilagilan bir problemdir. Ancak hareket kaybi
nedeniyle genellikle geri planda kalir. Bu hastalarda solunum kas zayifligi, yetersiz ventilasyon,
noktiirnal hipoventilasyon veya yetersiz Sksiirik nedeni olabilir (Tablo 2).%2”%! Ciddi solunum kas
zayifligr gelisen noromuskiiler hastaligi olan kisilerde yorgunluk, nefes darligi, sekresyonlarin
bozulmus kontrolii, tekrarlayan alt solunum yolu infeksiyonu, solunum yetersizligi, pulmoner
hipertansiyon ve akut veya kronik korpulmonale gelisebilir.™*

Kronik ndromuskiiler hastalik sebebiyle ciddi solunum kas zayiflig1 olan hastalarin fiziksel
aktiviteleri kisitlt oldugu i¢in nadiren solunum sistemlerine yiik bindirirler ve bu nedenle de ¢ogu nefes
darhgndan sikayet etmez.™

Noromuskiiler hastaliklarda goriilen yetersiz ventilasyonun esas nedeni inspiratuar kas
zayifligidir. Inspiratuar kaslarin zayifligi tidal voliimiin azalmasma neden olur. Tidal voliimii (TV)
arttirmak ve alveoler ventilasyonun devami i¢in solunum hizi artar. Buna ragmen TV daha da
azalabilir, alveolar hipoventilasyon ve arteriel karbondioksit basincinda artma meydana gelir.
Inspiratuar kaslarm zayifligi restriktif solunum paternine neden olur. Inspiratuar kas zayiflig1 olan
hastalar yardimci solunum kaslarmi kullanirlar ve diyafragmatik harekete yardimci olabilmek igin
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yercekiminden yararlanirlar. Bunlarin sonucunda ortopne, yardimci solunum kasi kullanimi ve
abdominal paradoks hareket gelisir.>'® Yetersiz ventilasyona siklikla eslik eden hipoksemi bir¢ok
nedene baghidir. Yetersiz ventilasyon tek basina hipoksemiye neden olabilir. Inspiratuar kas zayiflig1
olan hastalarin solunumu yiizeyeldir ve inspirasyonu etkin yapamazlar. Bu nedenle atelektazi gelisir bu
da solunum sistemi kompliyansinin azalmasina neden olarak, solunum isinin artmasina ve solunum kas
yorgunluguna yol agar. **2

Ekspiratuar kas zayiflig1, kas hastalig1 olan kisilerde yaygin olarak gozlenir. Etkisiz oksiiriige ve
dolayistyla sekresyonlarmn atiliminin bozulmasina sebep olur. Bu durum bazi hastalarda tekrarlayan alt
solunum yolu infeksiyonlarina yol agabilir. Saglikli kisilerde, ekspiratuar kaslarin kuvvetli kasilmasi ile
plevral basingta olusturulan biiyiik degisikliklerle merkezi intratorasik havayollarmin dinamik
kompresyonu, sekresyonlarin atilabilecekleri proksimale dogru hareket etmelerinde rol oynar.
Ekspiratuar kas zayiflig1 arttikca, Okslirme eforu sirasinda olusturulan plevral basinglar azalir ve
havayolu temizlenmesi bozulur. ***

Inspirasyon ve ekspirasyon sirasinda agiz basinglarindaki azalma genel kas giicii
degerlendirmesi ile iligkili degildir. Hem noromuskiiler hastaligin tipi hem de genel kas zayifliginin
dagilimi solunum kas bozuklugu ile iligkilidir. Proksimal ekstremite tutulumu olanlarin distal
ekstremite kas zay1flig1 olanlara gore anlamli solunum kas zayiflig1 olma ihtimali vardir.'®

Solunum kas zayiflig1 olan hastalarda bulunan hizli, yiizeyel solunum paterni solunum kas
kuvvetindeki azalma nedeniyle olabilecegi gibi, akciger ve goglis duvari elastik rekoilindeki
degisiklikler nedeniyle de olabilir. Inspiratuar kas tonusunda azalma, akciger voliimiinii azaltan ve
gbgiis duvari tonusunda ve uzayabilirliginde kronik degisiklikler yaratan akciger elastik rekoiline karsi
koyamamaya yol acabilir. Inspiratuar kas giiciinin %30’u kayboldugunda, gaz degisiminde
anormallikler ortaya ¢cikabilir.™

Tablo 2. Solunum Kas Zayifhigi Ile Iliskili Problemler

Yetersiz . . Yetersiz Aspirasyon
i Hipoksemi ey c L
ventilasyon oOkstiriik riski
Inspiratuar kas zayiflig1 X X X
Ekspiratuar kas zayiflig1 X

Ust solunum yolu Kkas

zay1fligi X X

Solunum kas zayifligina bagli olarak oksiiriikk mekanizmasinin bozulmasi sonucu yetersiz hava
yolu temizligi, tekrarlayan solunum yolu infeksiyonlarina, atelektazilere ve sonug¢ olarak solunum
yetmezligine sebep olabilir.?

Konusma, yutma ve sekresyonlarin temizlenmesinde rol oynayan bulber kaslarin zayifliginda
bu fonksiyonlar etkilenir, aspirasyon riski artar, oksiiriik kuvveti azalir, sik tekrarlayan alt solunum

yolu infeksiyonlar1 olusur. Salya, agir yutma bozuklugunun bir géstergesidir.*>%
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3. UyKu ile iligkili solunum bozukluklar

Noromiiskiiler hastalig1 olan kisilerde uyku sirasinda solunum siklikla anormaldir. Ozellikle uykunun
hizli g6z hareketleri (Rapid eye movements (REM)) doneminde interkostal ve yardimci kaslarin
aktivitesi azaldig1 igin iist hava yolu obstriiksiyonu gériiliir. Ust hava yolu obstriiksiyonu noktiirnal
hipoventilasyonu tetikleyebilir veya arttirabilir. Hizli g6z hareketi (REM) doneminde bozulmus uyku
kalitesi ile birlikte hipopne ve hiperkapni siktir. Noktiirnal desatiirasyonun nedeni hipoventilasyondur.
Oksijen desatiirasyonun derecesi diyafragmatik disfonksiyonun ciddiyeti ile iliskilidir.??

REM uykusu sirasindaki hizli ve yilizeyel solunum paterni, hiperkapni ve kotiilesmis
oksijenasyona yol agan artmis 6lii-bosluk vertilasyonuna neden olur. Solunum diirtiisiinde azalma uyku
srrasinda belirginlesir.?

Paradoksal abdominal hareketi olan hastalarda, diyafragmanm solunuma katiliminda anlamli
azalma ve dolayisiyla hem REM hem de non-REM uykusunda daha biiyiik oksijen desatiirasyonu
ortaya ¢ikar. Restriktif hastalikta kan gazlarinda ilk anlamli bozukluk, REM uykusu sirasindaki
hiperkapni ve hipoksidir. Uyanikken hiperkapni VK beklenenin %40’ min altina diistiigli zaman ortaya
cikar. Uyanikken CO; seviyesi 50 mmHg’y1 astiginda, noktiirnal oksihemoglobin desatiirasyonlar1
ciddi olabilir.**

Solunumsal problemler baslangicta uyku sirasinda goriilirken hastaligin ilerlemesiyle birlikte
uyaniklik donemine de yansir. Noktiirnal hipoventilasyon semptom ve bulgular1 uykusuzluk, kabus
gorme, sabah bas agrisi, giin boyu uyuklama, yorgunluk, biligsel fonksiyonlarda yavaslamadlr.25

Noromuskiiler Hastaliklarda Solunum Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi

Noromuskiiler hastaliklarda sistematik klinik degerlendirme, erken donemde hastanin fiziksel
kapasitesindeki yetersizlik nedeniyle maskelenen solunumsal semptom ve bulgularin saptanmasinda
esastir.

1. Anamnez

Solunum kaslarinin fonksiyon bozukluguna bagli klinik tablo, etkilenen kas veya kas gruplarina ve
disfonksiyonun derecesine baghdir. Dispne ve tekrarlayan alt solunum yolu infeksiyonlar1 ile birlikte
olan veya olmayan 6ksiiriik ndromuskiiler hastalik varliginmn ilk klinik ipuglari olabilir.?®

2. Fizik muayene

Solunum problemi klinik a¢idan belirgin olan hastalarda siklikla istirahatte takipne goriiliir. Hem oturur
hem de sirtiistii pozisyonda solunum kas kontraksiyonunun paterni arastirilmalidir. Solunum hizi
kaydedilmelidir. Global alveolar hipoventilasyon semptomlarinin varligi arastirilmalidir. Nazal
kanatlagma, interkostal kas retraksiyonu, stenokleidomostoid ve skalen kaslarmm kontraksiyonu
degerlendirilmelidir. Go6gilis kafesi ve abdomenin igeri paradoksal hareketi, solunum igyiikiiniin,
solunum kas giiciinden daha biiyiik oldugunun ya da ciddi diyafram zayifliginin gostergesidir.®® Ciddi
diyafram zayifliginda, iist gogiis kafesi disar1 dogru hareket ederken, {list abdomen igeri dogru hareket
eder. Solunum hizinda belirgin artma, ilerleyici yardime1 kas kullanimi ve ortopne goriiliir.™>**
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3. Radyolojik degerlendirme
Gogilis radyografisinde siklikla diyafragmalarin elevasyonuna bagli olarak akciger voliimleri
azalmistir. ™

4. Arter kan gazlan analizi

Arter kan gazlar1 analizi asit-baz dengesinin ve alveolar ventilasyon yeterliliginin degerlendirilmesinde
altin standarttir. Arteriyel kan gazlar1 bozukluklar1 yalnizca ciddi solunum kas zayiflig1 olan hastalarda
goriiliir. Hipoksemi genellikle hafiftir. Intrapulmoner sant, ventilasyon/perfiizyon dengesizligi ve
mikroatelektazilere bagli olarak gelisir. Oksiiriik refleksinde bozulma nedeniyle sekresyonlarm birikimi
hipoksemi yaratabilir. Arteriyel oksihemoglobin 6l¢iimii ile degerlendirilir. Hiperkarbi solunum kas
giiciiniin duyarsiz bir 6lglimiidiir. PaCO, solunum kas giicii %50 den fazla azalmadik¢a artmaz.
Bikarbonat ve pH degerleri akut ya da kronik asidozis olup olmadigini belirlemeye yardim eder.?’

5. Solunum Kkas giicii 6l¢ciimii
a) Maksimal agiz basinglar1
Kapal1 havayoluna karsi istemli kontraksiyonla havayolu agilmasinda 6lgiilen maksimal inspiratuar
(MIP) ve ekspiratuar (MEP) agiz basimnglari, solunum kas giiciinii test etmede en kolay ve en yaygim
olarak kullanilan yontemlerdir. Black ve Hyatt’m28 teknigi en sik kullanilandir. MIP, inspiratuar kas
kuvvetini gosterir, derin ekspirasyondan sonra, RV’ye yakin 6l¢iidiir. Maksimum ekspirasyon sonrasi
sistem bir kapak ile kapatilir ve kisinin kapali kapaga karsi en az 1.5 sn siiren maksimal inspirasyon
yapmasi istenir. Klinik uygulamada -80 cm HyO’ya (-8 kPa) erisemeyen MIP degeri anormal olarak
kabul edilmektedir. MiP<-20/-30 cm H,O olmas1 solunum destegine ihtiya¢ oldugunu gosterir. 2

MEP, ekspiratuar kas kuvvetini yansitir. MEP, TAK’de ya da yakininda 6l¢iiliir. Maksimum
inspirasyon sonrasi sistem bir kapak araciligiyla kapatilir ve kisinin kapali sisteme karsi en az 1.5 sn
stiren maksimum ekspirasyon yapmasi istenir. Pulmoner sekresyonlar1 temizleyecek etkili bir oksiiriik
icin MEP > 40 cm H,0 olmalidir.*

60 erkekte yas 20-54 MIiP 124422 ¢cmH>0 MEP 233442 cmH,0
60 kadinda yas 20-54 MIiP 87+16 cmH>0 MEP 152427 cmH,0

b) Nazal inspiratuar basing

Nazal inspiratuar basing, doniistiiriicliye bagli kateter yardimiyla 6l¢iiliir. Kateter burnun bir tarafina
yerlestirilir. Oturur pozisyonda Ol¢lim yapilir. Normal bir ekspirasyon sonrast koklama manevrasi
yapilir. Genellikle 5-10 koklama manevrasi sonrasi bir platoya erisilir. Kisinin kooperasyonuna
baglidir. Nazal inspiratuar basincin <70 cmH,O olmasi diyafram kasi zayifliginin bir bulgusudur.
Inspiratuar kas kuvvetinin noninvaziv bir yontemle iyi 6l¢iilmesini saglar.*!

c. Gogiis kafesi ve abdominal hareketin analizi
Normal tidal solunum sirasinda, diyafram kontraksiyonunun plevral basinci azaltmasi ve abdominal
basinci arttirmasiyla, gogiis ve abdominal kompartmanlar senkronize olarak disa dogru hareket

ederler.**
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d. Transdiyafragmatik basing giicii 6l¢timii
Diyafram giiciiniin (Pdi) degerlendirilmesi, gastrik (Pga) ve endodzofajiyal (Pes) basinglarin dlgiimii ile
yapilir.*!

Pdi = [Pga] - [Pes]

e) Frenik sinir stimiilasyonu

Diyafram giiciiniin 6l¢iimiinde kritik nokta, istemli eforlar sirasinda diyaframin siirekli olarak maksimal
aktivasyonunu elde edebilme yetenegidir. Elektrofrenik stimiilasyon bunu elde etmek i¢in kullanilan bir
metoddur. Frenik sinir; boyunda krikoid kartilaj seviyesinde, sternokleidomastoid kasinin posterior
kenarma yakin bolgede en yiizeyel oldugu yerde uyarilir. Deneyim gerektirir, hastalar i¢cin konforlu
olmayabilir. Klinik ortamda ulagiimasi zordur.*>*

6. Tepe oksiiriik akim (TOA)

TOA’nin normal degeri eriskinlerde >360 L/dk’dir. Peak flow metre (PEF metre) veya pndmotakograf
ile dlciilebilmektedir. Noromuskiiler hastalig1 olan hastalarda PEF metre ile dlciilen TOA ekspiratuar
kas kuvveti 6l¢iimii icin daha iyi ve giivenilirdir. Tepe 6ksiiriik akimi (TOA), 6ksiiriigiin etkinliginin
belirlenmesinde énemli bir gdstergedir. TOA nin 270 L/dk’nin altma diistiigii durumlarda yardiml
oksiiriik teknikleri dnerilmelidir. TOA <160 L/dk olmasi hava yolu temizliginin saglanamamasina
neden olur. Trakeal aspirasyon gerekebilir.>**°

7. Spirometre

Noromuskiiler hastalik sebebiyle solunum kas zayifligi, VK’de azalma ile spirometre testinde restriktif
patern olusturur. Noromuskiiler hastalig1 olan hastalarda FVC azalir. FEV; degeri FVC oraninda azalir,
FEV1/FVC orani degismez dolayisiyla restriktif patern goriilir.' VK 8l¢iimii otururken ve yar1 yatar
pozisyonda yapilmalidir. Dik pozisyondan sitiistii pozisyona ge¢ildiginde, VK’de %25’ den fazla
azalma olmasi, diyafram zayifliginin ve uyku ile iliskili hipoventilasyonun gdstergesidir.* VK<10
ml/kg olmasi solunum yetersizliginin habercisidir ve solunum destegine ihtiya¢ oldugunu gsterir.’
Noromuskiiler hastalikli kigilerde 1 saniyede zorlu ekspirasyon voliimii (FEV1) ve zorlu ekspirasyon
akimi (FEF) 25-75 ya da FEF50 (orta ekspirasyon akim hizlarinin) 6l¢iimii normal belirlenmis
degerlerden siklikla daha biiyiiktiir.*®

8. Akciger voliimleri

Noromuskiiler hastalig1 olan kisilerde restriktif ventilasyon paterni goriiliir. Siklikla rastlanan azalmig
TAK ve normal ya da azalmig FRK’dir. TAK’m diisiik olusu inspiratuar kas zayifligin1 gdsterir. RV
genellikle yiikseltilmistir ve ekspiratuar kas zayifliginmn bulgusudur. Gogiis duvar1 deformitesi
varhgmmda FRK ve RV normal veya diisiik olabilir."*

9. Maksimum Nefes Alma Kapasitesi (MNAK)

Maksimum nefes alma kapasitesi (MNAK), kapali glottis ile tutulabilen ve daha sonra disar1 verilen
havanin maksimum voliimiiniin 6l¢iimiidir. MNAK akciger kompliyansinin ve orofarinjiyal ve
larinjiyal kaslarmin giiciiniin fonksiyonudur. VK’de kayip ile derin nefes alma gii¢liigii ortaya ¢ikar.
Noromuskiiler hastaligi olan hastalarin ¢ogunda VK azalsa da MNAK degeri yiiksek olabilir.
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MNAK/VK fark1 bulber kas kuvvetinin dl¢iimiinde kullanilabilir. Manuel yardimli 6ksiirme sirasinda
yeterli tepe Sksiiriik hizlarim elde etmek i¢in en azindan 500 ml’lik MNAK gereklidir.%

10. Maksimal istemli ventilasyon (MIV)

MIV, normal ekspiratuar akim hizinin varhiginda solunum kas dayamkliligmin bulgusudur. MIV
degerleri solunum kas giicii ile iligkilidir ve solunum kas zayifligin1 arastirmada VK’den daha hassas
bir 6lgtimdiir. Bu degerin progresif olarak azalmasi bazi noromuskiiler hastaliklarda kotii prognoz
gostergesi olabilir.™*

11. Uyku Degerlendirmesi
Noromuskiiler hastaliklarda uykuda solunum bozukluklarmin saptanmasi agisindan uyku caligmalart
degerlendirmede yer almalidir. Uyku-uyaniklik anomalileri veya noktiirnal solunum yetmezligi bulgu
ve semptomlar1 goriilen hastalarda gece boyu polisomnografi veya solunum poligrafisi onerilir.?
Noromuskiiler hastaliklarda solunum fonksiyonlarmin degerlendirilmesi, ¢cok yonlii diisiinmeyi
ve klinik karar vermeyi gerektiren dinamik bir siirectir. Hastanin rutin kontrollere diizenli olarak
katilmasi, giinliik yasamindaki degisimleri izlemesi ve gozlemlerini saglik profesyonelleriyle
paylagmasi cesaretlendirilmelidir. Bu siirecte ndromuskiiler hastalig1 olan kisiye tibbi bakim saglayan
ekibin koordinasyonu, degerlendirme ve tedavi planinin daha etkin ve kapsamli olmasinda 6nemli role
sahiptir.
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