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Siireyyapasa Gogiis Hastaliklar: ve Gogiis Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi

Gogiis duvari, kemik yapilar (kostalar, spinal kord), solunum kaslari, ve solunum kaslarini
santral sinir sistemine baglayan sinirlerden olusur, solunum pompasinin énemli bir pargasi olup
etkili ventilasyon i¢in normal fonksiyonda olmasi1 gereklidir.

Gogiis duvar yapisi ve fonksiyonlari

Gogiis kafesi ve vertebral kolon gogiis duvarinin superior ve lateral sinirlarini, diyafragma ise
inferior sinirlarini olusturur. Intraabdominal icerik ya da abdominal duvar kompliansinda
degisiklikler diyafragma hareketlerini etkileyerek gogiis duvarmin mekanik 6zelliklerini
degistirir. Supin pozisyonda abdominal yapilar torasik kavite i¢ine dogru yer degistirdiginden,
gogiis duvar1 mekanikleri supin ve ayakta pozisyonlarda degismektedir. Intragastrik basing(Pga)
intraabdominal basimcin gostergesidir. Pga ve plevral basing(Ppl) arasindaki fark
transdiyafragmatik (pdi) basinca (Pdi:(Pga-Ppl)) esittir. Relaks pozisyonda fonksiyonel rezidiiel
kapasite (FRK) tlizerinde, Pdi sifir olup diyafragmatik gerilmenin olmadigina isaret eder. FRK
altinda ise Pga, Ppl basincin iizerine ¢ikar ve Pdi pozitif olur bu da diyaframin pasif kasilmasina
isaret eder. Supin pozisyonda yercekimine bagli olarak abdominal yapilar toraks kavitesi igine
dogru yer degistirirler, buna baglh olarak vital kapasitede ayakta pozisyona gore %15 azalma
saptanir. GOgiis duvar1 hareketleri bircok yapmin kompleks etkilesimine baghdir. Bir¢ok
degisken gii¢ gogiis duvart mekanik yapisi lizerine etkili olup akciger voliimlerinin olusmasinda
temel rol oynarlar.

Ankilozan Spondilit

Aksiyal iskelet eklemlerini etkileyen, omurga, sakroiliak eklemler ve gogiis kafesinin ligament
yapilarinin ossifikasyonu ve fibrozisi ile seyreden kronik inflamatuvar bir hastaliktir (1). Hastalar
siklikla kronik sirt agrisindan yakinirlar ve klinik bulgularda omurga hareketlerinde kisitlilik
mevcut olup grafilerde bilateral sakroileit saptanir. %90-95 hastada HLA-B27 pozitiftir.
Ekstraartikiiler bulgulardan anterior iveit (%25), periferal artrit (%10-20) ve kardiovaskiiler
hastaliklar (aortit, aort yetmezligi, aort kokii dilatasyonu, torasik aort anevrizmalari) hastaliga
eslik edebilir (2). %2 oraninda ploroparankimal hastaliga yol acar ve siklikla gdgiis duvari
restriksiyonu ve fibrokistik parankimal hastaliga neden olur. Nadiren krikoaritenoid kikirdagin
tutulumuna bagli iist havayolu obstriiksiyonu gelisebilir ve hastalar ses kisikligi, stridor ve hatta
solunum yetmezIligi ile doktora basvurabilirler (3). Orotrakeal entiibasyon sirasinda spinal kord

hasari riski yiiksektir.



Patofizyoloji: Ankilozan spondilit inflamasyona sekonder kostavertebral eklemlerde fiizyon
nedeni ile gdgiis duvarinda fiksasyona neden olur (4). Gogiis duvarinda ekspansiyon kusuru;
dordiincii interkostal aralik seviyesinde 2.5cm altinda ekspanse olmasi gégiis duvari tutulumunun
gostergesidir (5).

Pulmoner fonksiyonlar: Gogiis duvari restriksiyonuna ragmen siklikla hastalarda hafif restriktif
bulgular izlenir, total akciger kapasitesi (TAK) ve vital kapasite (VK) hafif azalma mevcuttur(6).
Goreceli olarak akciger voliimlerinin korunmasi; diyafragmanin artmigs abdominal yer
degistirmesi ile kompanse etmesi, yiiksek akciger voliimlerinde toraksin fiske olmasi ve gogiis
duvar simetrisinin korunmasina baglanmaktadir (4,6,7). Gaz degisimi, hava akimi ve akciger
kompliansi genellikle normaldir.

Tedavi: Temel olarak destek tedavi uygulanir. Antienflamatuvar tedavinin akciger tutulumunu
etkiledigi gosterilememistir. Mobiliteyi saglamak icin spinal germe egzersizleri faydah
olabilir(4). Akcigerlerde fibrozis progressif olabilir. TNF blokerleri hastalik aktivite derecesinde
ve yasam kalitesinde kisa siireli iyilesmeler saglayabilir (8,9). Apikal fibrotik lezyonlarda
aspergillus ve mikobakterier ile siiperenfeksiyonlar gelisebilir (2). Hemoptizi varliginda
fibrobiilloz lezyonlara cerrahi diisiliniilebilir. Ayrica bu hastalarda spontan pndmotoraks
gelisebilir, tiip torakostomi gerekebilir.

Konjenital gogiis deformiteleri

Pectus ekskavatum

Pektus ekskavatum sternum alt kisminin konjenital olarak i¢ce ¢okiik olmasi olup en sik goriilen
anterior duvar deformitesidir. Insidansi 1/300 canli dogumdur. Erkek ¢ocuklar kiz ¢ocuklardan
daha sik etkilenir ve sikilikla 1 yas civarinda fark edilir. Hastalarda 1/3 oraninda aile Gykiisii
mevcuttur. Infantlarda ve kiigiik cocuklarda genellikle semptom olmaz iken ileri yaslarda
egzersizde hafif dispne ve deformite bolgesinde agri olabilir. %15 hastada skolyoz, %1.5 hastada
konjenital kalp hastaligit ve Marfan Sendromu eslik edebilir. G6giis duvarinin akcigere basisi
nedeni ile semptomlar goriilebilir. Sternumun kalbe basist nedeni ile dik pozisyonda stroke
voliimde azalma, mitral valve prolapsusu, aritmiler ve egzersiz sonrasi sistolik iifiirtimler
duyulabilir.

Pulmoner fonksyonlar: Gogiis kafesi deformitesine bagh gégilis duvart voliimiinde azalma ve
hafif restriktif solunum yetmezligi gelisebilir. TAK ve VK hafif azalma saptanir. Akciger
kompliansi ve gogiis kafesi mobilitesi normaldir(10-13). Egzersiz kapasitesinde hafif azalma ve
artmig solunum is yiikiine bagli VO2 max artma, egzersiz kisitlamasi (12-15).

Tedavi: Cerrahi diizeltme endikasyonlar1 tartismali olup postoperatif akciger fonksiyonlari,

egzersiz toleransi ve stroke voliimde diizelmenin oldugunu ve fark olmadigini vurgulayan



calismalar mevcut (14,16-20). Bir ¢alismada erken donemde akciger fonksiyonlarinda diizelme
saptanmig fakat devamliligi saglanamamistir (21). Cerrahi i¢in diger onerilen endikasyon ise
transtorasik lateral capin sternovertebral mesafeye oraninin 3.5 tan biiyiik olmasidir (22).
Cerrahinin zamanlamasi tartismali olup kiiciik cocuklarda kostal kartilaj rezeksiyonu sonrasi
kostalarda siirli biiyiimelerin olabilecegi vurgulanmktadir. Eriskinlerde ve ¢ocuklarda pektus
ekskavatumun minimal cerrahi teknik ile diizeltilme operasyonlar1 uygulanmakta fakat her zaman
basarili olunamamaktadir(23-29).
Pectus karinatum

Pektus karinatum deformitesi gogiis 6n duvarinin 6ne dogru asirt ¢ikintili olmas1 durumudur.
Pektus ekskavatum deformitesinden daha az oranda (beste bir) goriilmekte(30) olup 2 ana tipi
mevcuttur(31-33):

e Kondrogladiolar tip: En ¢ok goriilen formu kondrogladioler simetrik tipidir(32-34). Bu
goriintiide sternum alt kismi 6ne dogru ¢ikintili ve kostal kartilajlarda bu gelismeye
uygun olarak uzun ve deformedir. %30-50 oraninda asimetrik deformite
goriilrbilir(34,35).

e Kondromanubriyel tip: Daha kompleks ve daha nadir bir deformite olup vakalarin %5
inde goriiliir(30,36). Bu tipte sternum iist kismi1 6ne dogru ¢ikintili ve sternum govdesi
arkaya deviyedir. Distal sternumun 6ne dogru biikiilmesi ile yandan bakildiginda sternum
Z-seklini alir.

Klinik bulgular: %90 oraninda 11 yasindan sonra farkina varilir. Adolesan dénemde hizh
biiylime ile beraber dramatik olarak deformite agirlasir (34). Spontan diizelme goriilmez ve tedavi
edilmeyen hastalarin cogunda mortaile ve morbiditede artis gézlenmez (32,35,37,38).

Fizyolojik yakinma az olup en sik sikayet kozmetik goriiniim ile ilgilidir (39-41). Cerrahi
diizeltme operasyonu uygulanan 260 hastanin ¢ogu egzersizde dispne, egzersiz kapasitesinde
kisitlanma, sik solunum yolu enfeksiyonundan yakinmistir (34). Marfan sendromu, Nooan
sendromu, kardiofasiokutandz sendrom, poland sendromu, osteogenez imperfekta, Coffin-lowry
dendromu ve morquio hastaligina eslik edebilir (42). Gogiis antero-posterior ¢api artmustir (34).
Bazen deformite lizerinde palpasyon ile hassasiyet saptanabilir.

Degerlendirme: Deformitenin tipini, asimetri derecesini dokiimente etmek onemlidir. Ayrica
hasta skolyoz ve diger deformiteler acisindan tetkik edilmelidir. Fotograf ile goriintiilemek bir
onceki kotrol ile ve cerrahi sonrasi kontrolde karsilastirma yapmak icin 6nemlidir (35,43,44).
Gogiis grafisi ile deformitenin ciddiyeti ve skolyoz varligi kontrol edilir. Toraks bilgisayarh
tomografi ile sternal ¢ikint1 monitorize edilir. Pektus ciddiyet indeksi (PSI) (haller indeksi) gdgiis

genigliginin sternum ve omurga arasindaki mesafeye boliinmesi ile elde edilir ve normal degeri



2.58 dir (45). PSI ne kadar diisiik olur ise deformite ciddiyeti o kadar agir olur. Tomografi ile
asimetri indekside (sag anteroposterior c¢ap/sol anteroposterior ¢ap) ve sternal rotasyon agisi
hesaplanabilir (46). Tan1 icin baska testlere gerek duyulmaz, hikaye ve fizik muayene yeterlidir.
Solunum fonsiyon testleri normal olup skolyozun eslik ettigi vakalarda restriksiyon saptanmistir
(39).

Tedavi: Pektus karinatum kozmetik sorun olup tedavi deformitesinin ciddiyetine (6n gogiis
cikintisi, sternal angulasyon, asimetri) baglidir. Tedavi segenekleri hafif-orta siddette vakalarda
bracing (korse-kusak uygulamasi), asir1 vakalarda ise cerrahidir. Bracing i¢in fleksible deformite
olmas1 gereklidir, muayenede elle orta siddette bastirildiginda diizelebilmelidir (47). Farkh
protokoller uygulanmaktadir. Bir protokolde giinde 23 saat, 2-6 ay aras1 deformite diizelene kadar
ve giinde 8 saat iskelet matlirasyonu tamamlana kadare onerilmektedir (48). Cerrahi orta-ciddi
deformite varliginda gogiis fleksible degil yada berberinde pektus ekskavatum var ise yada
bracing basarisiz oldu ise Onerilir. Cerrahi olarak ac¢ik ameliyat (ravitch tamiri) (39,49,50),
torakoskopik yaklasim ve minimal invazif teknik (abramson) (47) uygulanmaktadir. Cerrahi
miidahele pubertenin sonunda 13-16 yasinda 6nerilmektedir.

Poland Senromu

Poland sendromu insidans1t 1/30000 olup pektoralis major kasinin sternokostal kisminda
hipoplazi yada aplazi, 2.-4. yada 3.-5. kostalarin yoklugu ile karakterizedir. Ayrica sindaktilide
eslik edebilir. Ciddi gogiis duvar1 anormalligi varliginda cerrahi tamir yapilir.

Yelken gogiis (Flail Chest)

Ciddi travma vakalariin 1/3 iinde belirgin gogiis duvari yaralanmasi olur ve intratorasik hasarin
ciddiyeti kirilan kosta sayist ile ilintilidir (51,52). Gogiis duvar1 yaralanmalarinin ¢ogu kiint
ravma sonrasi gelismekte ve basit kosta kiriklari, sternal fraktiirler, kalvikula fraktiirii ve yelken
gogiis ile prezente olur (53). Yelken gogiis; iic ya da daha fazla sayida komsu kostanin kirigi
yada kombine sternal ve kosta kirig1 sonucunda ortaya ¢ikar (53). Travma basvurularinin %10-20
oraninda yelken gogiis saptanir, mortalite %50°dir (52-54). Yelken gogiis stabil olmayan bir
gdgiis duvarina isaret eder. Kirik kostalar ile gégiis kafesi arasinda paradoks solunum olur, gogiis
kafesinin bir segmentinin gogiis kafesinden ayrilmasi neticesinde normal solunum esnasinda
belirgin deformasyon goriiliir. Yelken gogiis farkli lokalizasyonlarda olabilir:

Anterior: sternum ve multipl kostakondral bileske fraktiirleri

Posterior: midaksiller fraktiirler ve beraberinde kosta basalrinda fraktiir yada dislokasyonlar
Lateral: hem anterior hemde posteriorda sirali kosta fraktiirleri

Siklikla akciger kontiizyonu da eslik eder ve alveolo-arterial oksijen gradientinde bozulmalar

meydana gelir. Bu hastalarda pndmoni, atelektazi ve ARDS gelisme riski yiiksektir. Pndmotoraks



ve hemotoraks tabloya eslik edebilir ve ge¢ ortaya ¢ikabilir. Siklikla ventilasyon ineffektiftir. Bu
atelektazilere ve gaz degisiminin daha da bozulmasina neden olur. Solunum is yiikiiniin artmasi
ve solunum etkinliginin azalmasi solunum kas yorgunluguna neden olur.
Tedavi: Tedavi yelken gogisiin ciddiyetine bagli olup mindr vakalarda konservatif yaklasim,
agr1 palyasyonu yeterlidir:
-Agr1 kontrolii atelektazileri engelleyecektir, siklikla interkostal sinir blokaji yada epidural
anestezi uygulanir.
-Eksternal destek ile yelken goglis kismina atel uygulanabilir. Bu basit bandaj ile sarilarak,
perkiitan6z yada intraoperatif uygulanabilir. Eksternal atele bagl alttaki akcigerde ventilayon
bozulabilir, atelektazilere yatkinlik gelisir, sekresyonlar atilamaz ve pndmoni gelisebilir.
-Internal destek, entiibasyon ve pozitif basing uygulamasi ile gdgiis duvari hasarma pnémotik
destek saglanir. Ayrica sekresyonlar aspire edilir, atelektaziler onlenir ve solunum kaslari
dinlendirilir (54-59). Entlibasyon endikasyonu olmayan, hemodinamik olarak stabil olan
hastalarda yliz maskesi ile noninvaziv pozitif ventilasyon uygulanabilir ve tedavide ilk segenek
olabilir (60).
-Bazi hastalarda cerrahi fiksasyon gerekebilir (54,61).
Kifoskolyoz

Kifoz omurganin anteroposterior olarak a¢ilanmasi olup ¢ogu kiside normal bulgudur. Skolyoz
ise omurganin lateral yer degistirmesi yada kavislenmesidir. Eger kifozun acis1 asir1 ve/veya
orta-ciddi skolyoz var ise ciddi kosta distorsiyonu gelisir. Genellikle skolyoz kifoz ile birlikte
iken kifoz tek basimada goriilebilir. Kifoskolyozun agirligi konveks primer kurvatiiriin iki ucu
arasindaki akut aginin Olgiilmesi ile belirlenir. Bu aciya Cobb agist adi verilir. Cobb agis1 100
deceden biiyiik ise ciddi deformiteyi gosterir. Kifoskolyoz vakalarmin ¢ogu idiopatik olup
siklikla ¢ocukluk ¢aginda baslar. Sekonder nedenler vertebra ve vertebra bag dokusunun
hastaliklar1, néromiiskiiler hastaliklar (polio sekeli) ve muskiiler distrofidir (tablo 1).

Tablol1: Kifoskolyoz nedenleri

Idiopatik

Noromuskiiler Hastahklar
e Muskiler Distrofi
e Poliomiyelit

e Serebral palsi

Vertebral Hastaliklar
e Osteoporoz/Osteomalazi

e Pott Hastaligi(tiiberkiiloz spondiliti)




e Norofibromatozis

e D vitaminine direngli rasitizim

Bag Dokusu Hastaliklar:
e Marfan sendromu
e FEhlers-Danlos sendromu

e Morquios sendromu

Gogiis Kafesi Anomalileri
e Torakoplasti

e Fibrotoraks

Tam fizik muayene ile konulabilir ancak c¢ocuklarda ve adolesanlarda spinal kurvaturdaki
degisiklikler gozden kagabilir. Dorsal horgiic angula kostalar nedeni ile olusur. Spinal
deformitenin derecesi solunum yetmezligi gelismesinde en onemli risk faktoriidiir (62). Primer
olarak kifozu olan hastalarda Ozellikle T10 diizeyinin tizerindeki deformitelerde solunum
yetmezliginin derecesi artar (63). Agir kifoskolyozda sag kalp yetmezligi bulgular1 olabilir.
Pulmoner fonksiyonlarda restriktif patern saptanir, spinal deformite ile dogru orantili olarak TAK
ve VK azalirken RV korunmustur ve RV/TAK orani artmistir (62,64-66). Gogiis duvari
komplians1 azalmasina bagli FRK azalmistir. Hava tuzaklanmasi ve mikroatelektazilere baglh
akciger kompliansinda azalma restriksiyonun artmasina katkida bulunabilir. Akciger ve gogiis
duvar1 komplianslarinin azalmasi solunum kaslar1 tizerindeki elastik yiikii artirir ve buna bagh
solunum is yiikii artar. Cocuklarda gogiis duvarmin esnek olmasina bagli gogilis duvari
komplians1 normaldir (67,68). Maksimum inspiratuvar basing (MiB) ve maksimum ekspiratuvar
basing (MEB) azalmistir (65,68).

Ayrica yagh hastalarda yas ile beraber gogiis duvari kompliansinda azalma olmasi nedeni ile
solunum is yiikii artar ve solunum kas yorgunlugu gelisir (68,69). Bu hastalar inspiratuvar
kaslardaki artan is yiikiinii kompanse etmek i¢in diisiik tidal voliim ile solurlar ve solunum
sayilart artmistir (hizli-yiizeyel soluklar). Bu solunum paterni ile 6lii bosluk solunumu artar ve
alveolar hipoventilasyona bagli hiperkapni gelisir (62). Orta-ciddi kifoskolyozda hiperkapni
olmadan hipoksemi izlenebilir. Cobss agis1 65 derecenin iizerinde oldugunda ventilasyon-
perflizyon dengesizligi gozlenir (68,69).Persistan hipoksemiye bagli bazi hastalarda pulmoner
hipertansiyon geligebilir (70). Uyaniklikta hastalar interkostal ve aksesuar kaslarini daha c¢ok
kullanirlar. REM sirasinda iist havayolu obstriiksiyonu ve rekiirren obsriiktif uyku apnesi ataklari

izlenir (71). Egzersiz intoleranst mevcuttur (72,73).



Klinik seyir: Otuzbes yasindan geng idiopatik skolyozlu hastalar agir derecede kifoskolyoza sahip
olsalar dahi genellikle asemptomatikdirler. Bunun tersine agir idiopatik kifoskolyozlu orta yaslh
hastalar da dispne, azalmis egzersiz intoleransi, akut solunum infeksiyonlar1 gézlenir ve bunlar
solunum yetmezligi i¢in risk faktorleridir. Solunum yetmezliginin baslangici sinsi ve neden
inspiartuar kas gii¢siizliigl, ileri yas, uykuda bozulan solunum gibi multifaktoryeldir.
Tedavi: Hafif-orta kifoskolyozlu hastalarin prognozu iyi olup sadece destek tedavi gerektirir.
Bunun yaninda ciddi kifoskolyoz ilerleyici solunum yetmezligi ve kor pulmonale ile
sonuglanabilir (62). Solunum disfonksiyonu i¢in tedavi olarak pulmoner fonksiyon ve egzersiz
kapasitesini artirmak i¢in pulmoner rehabilitasyon (74) ve noninvaziv ventilasyon (NIV) 6nerilir.
Nadiren hastalar trakeostomi ile pozitif basingli ventilasyon ihtiyact duyarlar. Aralikli gece yada
uzun donem kullanimda NIV ile akciger voliimlerinde, solunum fonksiyonlarinda ve arter kan
gazlarinda diizelme saptanir. NIV ile solunum sistemi kompliansi artar, atelektaziler ve
ventilasyon/perfiizyon orani diizelir, solunum is yiikii azalir, solunum kaslar1 dinlendirilir ve
uykuda solunum bozukluklari tedavi edilmis olur (73-84). 49 kifoskolyoz hastasinda %75 5 yillik
yasam saptanirken 1 ayin sonunda PaCO2 degerinin 50mmHg ve {izerinde olmasi ve komorbid
hastalik varlig1 bagimsiz mortalite gostergesi olarak rapor edilmistir (85).
Cerrahi tedavi: Spinal cerrahinin pulmoner fonksiyonlar iizerindeki uzun siireli faydalar1 net
degildir. Genellikle kabul edilen eriskinlerde pulmoner fonksiyonlarin diizeltilmesinde cerrahi
prosediiriin  kullanigli olmadigidir. Cocuklarda ve adolesanlarda ise diizeltici cerrahi tercih
edilmektedir. Tedavi secenegi cobbs acisinin derecesine ve biiylime potansiyeline baglidir.
Biiyiime potansiyeli kronolojik yas, kizlarda menstriiel durum, iskelet matiiritesi ve Risser
bulgusunun kombinasyonu ile tahmin edilebilir(86-88). Kizlarda menstriiasyondan 2 yil sonra
erkeklerde ise hergiin tirag olma ihtiyac1 varliginda iskelet biiylimesi tamamalanmig kabul edilir.
Kizlar Risser 4, erkekler Risser 5 ‘te matiir kabul edilir. Sonug olarak boy uzamasinin durmasi
kesin biiylimenin sonlandigini gosterir.
Bagvuru aninda adolesan idiopatik skolyoz(AIS) tedavisinde genel yaklasim (89,90):

e Skoliometre ile 6l¢iilen gdvde rotasyon agis1 <7° ise bilylime potansiyeline gore 6 aylik

klinik izlem 6nerilir (91).
e (Cobb’s acis1 <20° ise izlem Onerilir.
e Cobb’s agis1 20-29° ise ve bilylime potansiyeli Risser sign 0-2 ise yakin izlenmeli ve 3-6
aylik periodda agida >5° artis var ise korseleme gerekebilir.
e Cobb’s agis1 30-40° ise ve biiylime potansiyeli Risser sign 0-2 ise genellikle korseleme

gerekir.



e Cobb’s agis1 40-50° ise ve biliyiime potansiyeli Risser sign 0-2 ise tedavi se¢enegi cerrahi
yada korselemedir.

e Cobb’s agis1 >50° ise ve bliylime potansiyeli Risser sign 0-2 ise cerrahi miidahele
gereklidir.

e Risser 3 ve lizerinde olan hastalar matiir olana dek 6-9 ay aralar ile radyolojik takip
yapilmali. Matiir iskelete sahip hastalarin Cobb’s agis1 <40° ise izlem gerekli degil iken
Cobb’s acis1 40-50° arasinda ise hasta bazinda tedaviye karar vermek gerekir.

Korseleme: Korse kullanimi, kavislenmeyi diizeltmez fakat kavislenmenin ilerlemesini
durdurabilir ve cerrahi gereksinimini azaltabilir(90). Korseleme iskelet olarak immatiir (Risser
sign 0-2) hastalarda endikedir. Cobb’s a¢1s1>50° olan ve iskelet gelisiminin tamamlandigi
hastalarda kontraendikedir (95). Ayrica torasik lordoz varligi da korseleme ig¢in rolatif
kontraendikasyon olusturmaktadir (96). Korse kullanimi giinde 23 saat dnerilmekte ve etkinlik
kullanilan saat ile direkt ilintili bulunmustur (92,97). Hastalar 6 ay araliklarla takip edilmeli ve
uygun kullanimda cobb’s agisinda >5° artis kotii prognozu isaret eder, cerrahi tedavi
gerekebilir.
Cerrahi: Cerrahi miidahelenin birincil amaci kavislenmenin ilerlemesini engellemek, ikincil
amaci ise parsiyel olarak kavislenmeyi diizeltmektir. En sik uygulanan cerrahi islem kemik
graft ve instrumentasyon ile posterior spinal fiizyon operasyonudur.

Torakoplasti

Gogiis duvarinin iskelet desteginin tamami veya bir kisminin ¢ikarilmasidir. Gogiis duvarinin rijit

yapist bozularak, gogiis duvarinin mediastene kadar akcigere yaklasmasi, altta kalan akciger

dokusunun kollaps1 yada enfekte plevral boslugun ortadan kaldirilmasi saglanir (98). Giiniimiizde

postpnomonik ampiyem ve rezeksiyon sonrasi gelisen ampiyem tedavisinde kullanilmaktadir.

Hastalarda progressif olarak skolyoz gelisebilir. Torakoplastide TAK ve VK azalmig, RV

korunmustur, restriktif patern izlenir. Restriksiyonun nedeni, hem gogiis duvar1 deformitesine

bagl volliimiin azalmas1 ve hemde tiiberkiiloza sekender parankimde meydana gelen fibrozistir.

Egzersiz kapasitesi azalmis solunum kapasitesine baglh azalmistir (99). Hastalarda yaslanma ile

beraber progressif kronik solunum yetmezligi gelisebilir.

Tedavi: Primer olarak tedavi destek tedavi olup kronik solunum yetmezligi varliginda NIV

uygulanabilir. Pulmoner rehabilitasyon ile semptomlarda diizelme ve 6 dakika yliriime testine

artis saptanmistir (100).

Fibrotoraks

Fibrotoraks akcigeri saran visseral plevranin fibrozisi sonucu gelisir ve restriktif fizyoloji ile

sonuglanir. Fibrotoraks olusumun a neden olan iki ayr1 mekanizma s6z konusudur (102,103):



e Siklikla plevral effiizyonlar sonrasinda plevral inflamasyona baglh gelisir ve en sik
nedenler tam bosaltilamamis hemotoraks, tiiberkiiloza bagli effiizyonlar ve kronik
ampiyemdir.

e Daha nadir olarak yetersiz tiiberkiiloz tedavisi, bronsektazi yada akciger absesisi gibi
parankimal hastaliklara sekonder gelisebilir.

Ciddi vakalarda 6zellikle tedavi edilmeyen ampiyem vakalarinda fibrotik olay gogiis duvarina

invaze olur, interkostal yapilar1 hasarlar ve kostalarin perostiumlarinin kalinlagsmasina neden

olabilir. Bunun sonucu kostalar birlesir ve kollajende kalsifikasyonlar gelisir (104). Gogiis
duvari hareketlerinin kisitlanmasina bagli solunum fonksiyon testlerinde restriksiyon saptanir.

Alveolar hipoventilasyona bagli hiperkapni gelisebilir (105).

Tedavi: Ciddi fibrotoraks tedavisi zor oldugundan en iyi strateji komplike plevral

efflizyonlarda uygun tedaviyi vermektir. Bazi tiiberkiiloz plorit ve hemotoraks vakalarinda

fibrotoraks zamanla spontan diizelebilir (103,106). Ozellikle solunum yetmezligine neden
oluyor ise gogiis duvarimi serbestlestirmek i¢in girisim gerekebilir. Cerrahi dekortikasyon
altta yatan hastaliga bagli olarak kesin tedavi yontemi olabilir. Dekortikasyon bagarisinda
altta yatan parankim durumu Onemlidir, parankim saglam ise sonuglar daha yiiz
giildiiriiciidiir. Se¢ilmis vakalarda dekortikasyon VATS ile yapilabilir (107).
Gogiis duvar hastaliklarinda yaklasim:
Dispne ayirici tanisinda ciddi gogiis duvart anomalisi olan hastada sadece fizik muayene ile tani
konulurken bazi hafif formlarda dispne etioljisi bilinmeyebilir. Solunum fonksiyon testlerinde
TAK azalmis olup ayirici tamda interstisyel akciger hastaligi ekarte edilmelidir. Interstisyel
akciger hastaliginin aksine RV korunmustur ya da artmistir. Egzersiz kapasitesi azalmis olup
interstisyel akciger hastalifinin aksine egzersizde desatiirasyon siklikla izlenmez. Hikaye, fizik
muayene ve solunum fonksiyon testleri ile tamiya varilamadi ise toraks yiiksek rezoliisyonlii
bilgisayarli tomografi ile interstisyel akciger hastaligi ayirici tanist yapilabilir. Tan1 konulduktan
sonra spesifik tedaviler uygulanabilir. Akut solunum yetmezligi durumunda NIV uygulamasi
entiibasyon ve invaziv mekanik ventilayon uygulamsini gereksinimi ortadan kaldirabilir. Gogiis
duvar hastaliklarina bagl kronik solunum yetmezliginde uzun dénem NIV uygulamas1 faydalidir
(108).
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Noromuskiiler hastaliklara bagh solunum kas giicsiizliigii
Noromuskiiler hastaliklarda solunum kas gii¢siizliigli akut geligebilir(6rn,Gullian-barre
sendromu), kronik ve relapslar ile seyredebilir(6rn, multipl skleroz, miyasteniya gravis) yada

hizli progressif olabilir(6rn,amyotrofik lateral skleroz(ALS)) (tablo 1) (1,2).

Tablo1: Noromuskiiler hastalik nedenleri
Spinal kord Noromuskiiler bileske
o Demiyelinizan hastaliklar(multiple e Botulizm
skleroz) e Hipermagnezemi

. Disk kompresyonlari e Eaton-Lambert sendromu

o Epidural abseler e Ilaglar(néromuskiiler blokerler,

. Kanama aminoglikozid...)

. Enfarkt e Organofosfat zehirlenmesi
. Siringomiyeli e Yilan venomu
. Travma e Kabuklu deniz hayvani zehirlenmesi
. TUmor

Motor sinirler Kaslar

e Amiyotrofik lateral skleroz(ALS) e Asid-maltaz eksikligi

e Servikal spondiloz e Metabolik bozukluklar (hipokalemi,
e Kiritik hasta nGromiyopatisi hipoposfatemi)

e Poliomiyelit e Malniitrisyon




¢ Gullian-Barre sendromu Mitokondrial miyopati

e Frenik sinir hasari e Muskiiler distrofi
e Monondrit multipleks e Rabdomiyoliz
e Vaskilit e Tiroid hastaliklari

e Metabolik(porfiri, diabetus mellitus)
e Difteri

Klinik seyrine bakilmaksizin néromuskiiler hastaliklarda solunum kas gii¢siizliigii ciddi bir

problemdir. Miyasteniya gravis vakalarinda %15-28 oraninda, Gullian-barre sendromu

vakalarinda ise %20-30 oraninda invaziv mekanik ventilasyon gerekir (3-5). Cogu ALS

hastasinin yasami ilerleyici kronik solunum yetmezliginden son bulur.

Klinik bulgular: Inspiryum, ekspiryum ve iist havayolu kaslarmin giigsiizliigii sonucu

ventilasyon yetersizligi, nokturnal hipoventilasyon ve etkisiz oOkstiriik gelisir (6). Ayrica

solunum kas gii¢siizliigiine bulbar tutulumda eslik edebilir.

* Yetersiz ventilasyona bagl dispne, ortopne, hizli yiizeyel solunum, yardimei solunum kas
kullanimi1 ve torakoabdominal paradoks gelisir.

» Nokturnal hipoventilasyona bagli bogulma hissi, uykusuzluk, giindiiz uykululuk hali, sabah
basagrisi, yorgunluk ve kognitif fonksiyonlarda azalma goriilebilir.

* Bulbar disfonksiyon varhiginda yutma giicliigii, dizartri(konusma bozuklugu), zayif
¢igneme, burundan konusma ve dilin disar1 ¢ikmasi izlenir.

+ Etkili 6ksiirememe aspirasyona, sekresyonlarin birikmesine ve pndmoniye neden olur.

Yetersiz ventilayon: Temel neden diyafragma, eksternal interkostal, skalen,

sternokleidomastoid ve trapezius gibi inspiryum kaslarinda gii¢siizliiktiir. Tidal voliim azalr,

alveolar ventilasyonu saglamak i¢in solunum sayisi artar. Fakat tidal voliim belli degerin

altina diistiiglinde takipne ile alveolar ventilasyon saglanamaz ve PaCO2 artmaya baslar. Bu

durum kendini dispne, hizl1 yiizeyel solunum ve hiperkapni ile gosterir.

Tidal voliimii saglamak i¢in yardimci solunum kaslar1 kullanilir. Ortopne, yardimer solunum

kas kullanimi ve torakoabdominal paradoks (inspiryumda abdomenin igeri dogru hareketi)

gelisir. Yetersiz ventilasyona bagl atelektaziler, ventilasyon-perfiizyon dengesizligine bagh

hipoksemi gelisir. Kronik atelektazilere sekonder solunum sistemi kompliansi azalir, buna

bagli solunum igyiikii artar ve solunum kaslarmin daha da yorulmasina neden olur ve bir kisir

dongii halini alir.

Nokturnal hipoventilasyon: Etkisiz ventilasyon ilk olarak uykuda ortaya c¢ikar.

Noromuskiiler hastaliklara bagli nokturnal hipoventilasyon semptom ve bulgular1 obstiiktif



uyku apne sendromu ile benzer olup bogulma hissi, uykusuzluk, giindiiz uykululuk hali,
sabah basagrisi, yorgunluk ve kognitif fonksiyonlarda azalma ile karakterizedir.

Bulbar disfonksiyon: Semptom ve bulgular yutma giicliigii, dizartri(konusma bozuklugu),
zayif ¢igneme, burundan konusma, yiiz kaslarinda giigsiizliik ve dilin disar1 ¢ikmasidir.
Aspirasyon riski artmistir.

Etkisiz oksiiriik: Ust havayolu, inspiryum ve ekspiryum kaslarinin giigsiizliigiine baglh
oOkstirik kuvveti azalmistir. Yetersiz Oksiiriige bagli aspirasyon, pndmoni ve solunum
yetmezligi gelisebilir (7,8). Etkili 6ksiiriik ti¢ sathadan olusur (9):

e Inspiratuvar faz: Inspiryumda hizli yiiksek tidal voliim akcigerlere alinir. Artmis
akciger voliimiine baglh ekspiryum kaslar1 uzar ve daha fazla pozitif intratorasik
basing olusur.

o Kompresif faz: Aktif ekspiryum kaslarinin kasilmasi ile beraber iist hava yolu
addiiktor kaslar1 glottisi kapatir. Intratorasik basingta dramatik artis olur(yaklasik
300cmH20).

e Ekspulsif faz: Yaklasik 0.2 sn i¢inde glottis acilir ve yaklagik 121t/sn hizla sikigmig
hava digar1 ¢ikar ve dinamik hava yolu kompresyonu gelisir. Yiiksek hizda hareket
eden hava havayolu duvarindan mukusu hareketlendirir.

Inspiryum kaslarindaki giicsiizliik nedeni ile tidal voliim azalir buna baglh ekspiratuvar
kaslarin uzamasi ve ekspiratuvar fazda disar1 ¢ikan hava miktarida azalir. Ekspiryum
kaslarindaki gii¢stizliige sekonder intratorasik basingtaki artis kisithh olur buda tepe
ekspiratuvar akimm azaltir. Ust hava yolu kaslarmin giigsiizliigiine baglh etkili glottis
kapanamaz ve etkili acilamaz. Biitlin bunlara bagl oksiiriik etkinligi azalir.

Tan:

Solunum kas gii¢siizliigli tanist i¢in solunum fonksiyon testleri yapilir (10). Restriktif patern
izlenir. FEV1 ve FVC degerleri predikte degerin %80 altindadir, FEV1/FVC:normal( predikte
degerin %70 {stiindedir), total akciger kapasitesi (TAK, predikte degerin %80
altindadir)azalmigtir. Ekspiryum kaslarinda gligsiizliik varliginda rezidiiel volim(RV)
artmigtir(11). Yatar durumda FVK ve VK %10 {iizerinde azalma saptanir. Maksimum
inspiratuvar basing(MIB) ve maksim ekspiratuvar basing (MEB) azalmistir. Akciger hastalig
olmadig: siirece karbon monoksit diffiizyon kapasitesi (DLCO) normaldir.

Oksiiriik degerlendirilmesi: Oksiiriik bircok metod ile test edilir:

Pik okstiriik akimi: Bir maske yada agiz parcast pik flowmetreye baglanir ve hastaya derin
inspiryum sonrast kuvvetli oksiirmesi sOylenir. Eger elde edilen akim 1601/dk ise etkisiz

Oksiiriiktiir. 160-2701/dk arasinda enfeksiyon agisindan risk teskil eder (12-14).



Maksimum ekspiratuvar basing (MiB): MEB 60cmH20 degerinin altinda olmasi etkisiz
oOksiirlige isaret eder (15).
Solunum destegi kararmin degerlendirilmesi: Noromuskiiler hastalarda akut yada kronik
solunum yetmezligi gelisebilir. Subjektif klinik bulgular ve objektif fizyolojik testler beraber
degerlendirilerek mekanik ventilasyon endikasyonuna karar verilir(6). Kardiopulmoner arrest,
solunum sikintisi, kan gazi anormallikleri ve aspirasyon ile seyreden ciddi bulbar
disfonksiyon yada bilin¢ kayb1 acil mekanik ventilasyon destegi gerektirir. Hastalar diizenli
olarak solunum fonksiyonlar1 ve klinik bulgulari ile takip edilmelidir.

Eger FVK predikte degerin %50 altinda, MIB -30cmH20 altinda(6rn, -20cmH20), MEB

40cmH20 altinda ise solunum destegi gerekebilir(16). MIB azalma hiperkarbiye isaret eder

iken MEB azalma okstiriik giiciiniin azaldigina ve sekresyon retansiyon riskine isaret eder

(17). VK, 15-20ml/kg altina(normal saglikl1 kisilerde 60-70ml/kg) yada predikte degerin %60

altina yada 11t nin altina diistiigiinde solunum destegi endikasyonu dogabilir. Ayrica VK bir

onceki Ol¢iime gore %30-50 azalma saptanmasida solunum destegi gerekliligine isaret eder

(3,17-19). Klinik degerlendirme tiim &l¢iimlerin iizerindedir. Olgiimlerde 20-30-40 kurali

onerilmistir. Bu kurala gore VK 20ml/kg, MIB -30cmH20 ve MEB 40cmH20 altinda ise

solunum destegi baslanmalidir (4,9).

Ozet ve oneriler:

» Noromuskiiler hastaliklara bagli solunum kas gii¢siizliigii yetersiz ventilasyona, nokturnal

hipoventilasyona ve etkisiz oOksiirlige neden olur. Ayrica bulbar tutulumda tabloya eslik

edebilir.

* Solunum kas giicstizliigii solunum fonksiyon testleri ile dogrulanir, tek test tan1 koydurucu
degildir. Bulgular biraraya getirilerek taniya ulasilir. SFT de VK, MIB ve MEB azalmistir.

* Etkisiz oksiiriige bagli aspirasyon, sekresyonlarin retansiyonu ve buna bagli pndmoni ve
solunum yetmezligi gelisebilir.

 Kardiopulmoner arrest, solunum sikintisi, kan gazi anormallikleri ve aspirasyon ile
seyreden ciddi bulbar disfonksiyon yada biling kaybi acil mekanik ventilasyon destegi
gerektirir.

* Kronik solunum yetmezligi ve solunum destegi karar1 SFT takipleri ile almir. VK
20ml/kg, MIB -30cmH20 ve MEB 40cmH20 altinda ise solunum destegi baslanmalidir.
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Noromuskiiler hastaliklara bagh solunum kas gii¢siizliigiinde tedavi:
Bir grup hastada hastaligin iyilesmesi ile diizelirken bir grup hastalikta diizelmez ve hizla progre
olur. Altta yatan hastaligin diizelebilir olup olmamasina bakilmaksizin solunum kas
gli¢siizliigiiniin tespiti ve semptomatik destek tedavi yasam kalitesini artiracak ve yasam siiresini
uzatacaktir.
Mekanik ventilasyon: Hastaya mekanik ventilasyon uygulama karar1t alindiginda bu ya
noninvaziv olarak (NPPV) yada invaziv (IMV) olarak uygulanir.
Noninvaziv pozitif basin¢ ventilasyon (NPPV): NPPV ya akut solunum yetmezliginde kisa
stireli, stirekli yada kronik solunum yetmezliginde aralikli olarak kullanilir. Ciddi bulbar tutulum
varliginda, iist havayolu obstriiksiyonunda, sekresyonlarin retansiyonunda, maskenin yiize
uyumsuz oldugu durumlarda, kooperasyonu zayif hastalarda ve yetersiz Oksiiriik varliginda
NPPV basarisiz olur. Akut solunum yetmezliginde NPPV uygulamas: ile invaziv mekanik
ventilasyon ihtiyact azalir, yogun bakim kalis giinii kisalir ve mortalite oran1 diiser (1-3). Kronik
solunum yetmezligi yada nokturnal hipoventilasyon varliginda aralikli uzun dénem NPPV
kullanimi ile kronik solunum yetmezligi gelismesi yada ilerlemesi &nlenebilir (4,5). Ozellikle
ALS hastalarinda yasam siiresinin uzadig1 gosterilmistir (6-12).
Invaziv mekanik ventilasyon: NPPV uygulamasina kontraendikasyon varliginda ya da siirekli
mekanik ventilasyon destegi gerektiginde basvurulur. Endikasyon oldugunda erken
uygulanmalidir. Ventilatorden ayrilamama ihtimali yiiksektir (13). Agresif havayolu bakimi
(aralikli pozitif basing ile soluma, bronkodilatator tedavi, aspirasyon, gégiis fizyoterapi) ile daha
az atelektazi, pnomoni gelistigi ve daha kisa mekanik ventilatdrde kalindig1 saptanmustir (14-19).
Mekanik ventilasyonun bir¢ok komplikasyonu olup amac¢ en erken hastayr mekanik
ventilatorden ayirmaktir. Ventilatorden ayirma(weaning) basarisizligi orani yiiksektir (20,21).
Oksiiriik yardim: Noromuskiiler hastaliga bagl solunum kas giigsiizliigiinde etkisiz dksiiriik ve
buna bagli aspirasyon, pnémoni ve solunum yetmezligi gelisebilir. Oksiiriik yardim metodlari ile
etkili oksiirtik olusturulabilir ve sekresyon temizligi saglanabilir:
e Mekanik insufflasyon-eksufflasyon: Spontan soluyan yada mekanik ventilatdre bagimli
hastalarda mekanik bir cihaz vasitasi ile inspiryumda 40cmH20 pozitif basing uygulanarak

belli tidal voliim elde edilir. Akabinde hizla -40cmH20 basinca dek ekspiryum gerceklesir ve



havayolu basincindaki hizli degisiklige bagli yiiksek ekspiratuvar akim olusur ve bu da
sekresyonlarin hareketlenmesini saglar. Goglis fizyoterapi ile mekanik insufflasyon-
eksufflasyon uygulamasi tedavi basarisizligini ve solunum yolu enfeksiyonlarini azaltmaktadir
(22). Trakeostomize ALS hastalarinda mekanik insufflasyon-eksufflasyon metodunun
sekresyonlart etkili temizlemede trakeal aspirasyon listiin oldugu ispatlanmistir(23). Mekanik
insufflasyon-eksufflasyon ile eger KOAH gibi eksipatuvar akim limitasyonu mevcut ise daha
az basar1 saglanir ¢iinkii ekspiratuvar havayolu kollaps1 gelisir (24,25).

e  Manuel oksiiriik yardimi (Quad cough): Ozellikle spinal kord hasar1 ve ekspiratuvar kas
gligsiizliigli olanlarda faydali bir yontem olup hasta Oksiiriirken ekspiryum sirasinda
fizyoterapist tarafindan tam goglis kafesinin altindan abdomenden yukar1 ve igeri dogru

manevra uygulanir ve hastanin 6ksiirmesine yardim edilir.

e Hiperinflasyon manevrasi: Inspiratuvar tidal voliim artirilir ve hasta dksiiriirken daha fazla
volliim ¢ikarir ve eksiratuvar akim artar. Bu manevra i¢in bulbar fonksiyonlarin intakt olmasi
gerekir (26).

e Sekresyon mobilizasyon teknikleri: High frequency chest-wall oscillation ve intrapulmoner
perkiissive ventilasyon havayolunda sekresyonlar1 mobilize etmek i¢in kullanilan iki metoddur
(26).

Trakeostomi: Noromuskiiler hastalarda trakeostomi endikasyonlari:

1. Hasta sekresyonlarini ¢ikaramiyor ise,

2. Aralikli uzun dénem mekanik ventilasyon destegi varliginda( bulbar disfonksiyona bagli NPPV
kontraendike ise),

3. Kronik solunum yetmezIigi ilerledi ve aralikli NPPV basarisiz ise,

4. Invaziv mekanik ventilasyondan ayrilamayan hastalar,

50 yas iizeri olmak, entiibasyon 6ncesi bikarbonat diizeyinin 30meq/l {izerinde olmas1 ve vital

kapasitenin 25ml/kg altinda olmas1 uzamig mekanik ventilasyon belirtecidir (17).

Genel bakim: Solunum kaslarimi1 daha da giigsiizlestirecek elektrolit imbalansi(hipopotasemi,

hipofosfatemi), ndéromuskiiler blokaj yapan ajanlarin, aminoglikozid, glukokortikoid



kullanimindan kag¢inmak gerekmektedir. Yeterli beslenme saglanmali, asir1 beslenmeden

karbondioksit iiretimini artirdig1 i¢in kaginmak gerekmektedir (27). Hastane kalislarinda vendz

tromboemboli ve stres iilser profilaksisi uygulanmalidir. Yatak bas1 45° de tutulmalidir (28).

Ozet ve dneriler:

. Noromuskiiler hastaliga bagl solunum kas giigsiizliiglinde destek tedavi ile semptomlar
diizelir, yasam kalitesi artar ve yasam sliresi uzar.

. Mekanik ventilasyon destegi karar1 subjektif klinik bulgular ve objektif fizyolojik testler
beraber degerlendirilerek alinir.

o Mekanik ventilasyon karar1 verildiktan sonra invaziv mi yoksa noninvaziv mi, hasta
degerlendirilir. Kontraendikasyon olmadig: siirece kisa siireli siirekli yada uzun siireli aralikli
solunum destegi i¢in NPPV tercih edilir.

J Mekanik ventilasyon komplikasyonlarindan hastayr korumak icin erken ventilatérden
ayirma diistinilmelidir. Ayirma kriterleri diger hastalar ile benzerdir fakat bu hastalarda ayirma
basarisizlik oranlari yiiksek oldugundan ekstra dikkatli olunmalidir.

o Etkisiz oksiiriige bagli aspirasyon, pndmoni ve solunum yetmezligi gelismektedir. Bu
hastalarda 6ksiiriik ve sekresyonlarin temizligi i¢cin yardimci manevralara ihtiyag vardir.

J Sekresyonlarin1 atamayan, NPPV kontraendike oldugu aralikli mekanik ventilayon
ihtiyacinda yada siirekli mekanik ventilayon destegine ihtiya¢ duyan hastalarda trakeostomi
endikasyonu vardir.
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Diyafragma Hastaliklar
Ventilasyon, solunum pompasinin etkili ¢aligmasia baghdir. Diyafragma en temel ve en
kuvvetli inspirasyon kasi olup skalen kaslar, eksternal interkostal kaslar ve sternokleidomastoid
kas diger inspirasyon kaslaridir (1-3). Internal interkostal ve karin duvari kaslari( rektus
abdominis, internal ve eksternal oblik kaslar ve transvers abdominis kaslar1) ise ekspirasyon
kaslaridir. Diyafragma ayrica solunum pompasi islevinin yaninda abdominal ve toraks kaviteleri
arasinda mekanik bariyer gorevi goriir ve iki kavite arasinda ki basing farkini korur.
Diyafragma iki boliimden olusur: nonkontraktil santral tendon ve kontraktil kas fiberleri.

Santral tendon kismi sag ve solu birbirinden ayirir ve her iki hemidiyafragmanin kubbe kismina



uzanir. Diayfargmatik kas lifleri ise sentrifiigal olarak uzanirlar ve periferde lateral kisimda alt
alt1 kostanin i¢ kismina, anteriorda kostal kartilaj ve sternuma, posteriorda ise {ist lumbar vertebra
ve 12.kostalar arasinda uzanan arkuate ligamentlere tutunurlar(1-4).

Sag ve sol hemidiyafragmalar servikal C3-5 kokiinden ¢ikan frenik sinir ile innerve olurlar.
Her sinir 4 govdeye ayrilir ve diyafragmanin anterolateral, posterolateral, sternal ve krural
bolgelerini innerve ederler (4).

Diyafragma kontraksiyonu sonucunda hava akcigerlere dogru yonlenir(1-3):

+ Intraplevral basing azalr,
* Gogiis kafesi eleve olur,
* Pozitif intraabdominal basing ile gogiis kafesi genisler.

Solunum isinin bilylik kismi diyafragma tarafindan gerceklestirilmekte  birlikte normal
ventilasyon i¢in yardimeci solunum kaslarininda diyafragma ile beraber ahenkli kasilmasi
gerekmektedir. Bu kaslar inspiryumda tist gégiis kafesini genisletir ve eleve ederler, ekspiryumda
ise goglis kafesini asag1 cekerler.

Diyafragma paralizisi

Diyafragma paralizi unilateral yada bilateral olabilir (5-9). Diyafragmanin etkilenme oranina
bagl olarak diger hemidiyafragma yada yardimci solunum kaslari solunum isini yapmaya
calisirlar. Bu kompanzasyonda yardimci solunum kaslar1 daha kuvvetli kasilirlar ve daha az
onemli olan yardimei solunum kaslarida (sternomastoid, trapezius, latissimus dorsi,pectoralis
major ve mindr) solunum isine katilirlar. Hastalar ekspiryum i¢in abdominal kaslarini kullanarak
ekspiryum sonunda FVK altina ulasir, gogilis duvar elastik recoil enerjisi artar buda inspiryuma

yardimct olur.

1. Unilateral diyafragma paralizi:

Unilateral diyafragma paralizi durumunda, kontralateral hemidiyafragma inspirasyonu
baslatmak i¢in gerekli negatif plevral basinci olusturabilir. Negatif intraplevral basing ile trakeaya
dogru hava akis1 olur ve bir miktar hava paralize hemidiyafragma tarafindaki akcigerlere
yonlenir. Paralize diyafragma esnek ve hareketli oldugundan inspirasyon esnasinda paradoks
olarak yukar1 hareket eder. Hava diger akcigere yonlenir ve bu hava hareketinin gaz de§isimine
katkis1 olmaz iken solunum is yiikiinii artirir. Zaman ile (ortalama bir yil) paralize diyafragma
daha az esnek ve hareketli olur ve negatif intraplevral basinca cevabi azalir. Paralize
hemidiyafragmanin kompliansinin azalmasi paralize taraftan saglam tarafa hava akisini azaltir,

boylece frenik sinir fonksiyonunda diizelme olmaksizin solunum yetmezligi diizelebilir.



Tek tarafli diyafragma paralizi bilateralden daha sik goriiliir. Siklikla akciger grafide tesadiifen
saptanir.
Etyoloji:
1.Kardiyak cerrahi esnasinda sogutma yada ¢ekilmeye bagli frenik sinir hasari(en sik neden)(10).
2.Herpes zoster, poliomiyelit ve diger viral enfeksiyonlara sekonder tek tarafli diyafragma
paralizi.
3.Servikal spondilozis, servikal kompressif tiimorler, kiint boyun travmasi, boyun cerrahisi,
pnomoni, iatrojenik embolizasyon diger nedenler arasinda (11,12).
4 Noraljik amiyotrofi, brakial pleksusun inflamatuvar hastalifi olup frenik sinir etkilenir ve
diyafragma gii¢slizliigli ve paralizine neden olur (13). Yine herediter brakial pleksopati(MIM
162100) frenik sinir gii¢siizliigiine neden olur.
5. Idiopatik
Klinik bulgular: Hastalar istirahatte genellikle semptomsuzdur ve egzersiz performansi azalmis
olup efor dispnesi gozlenir (9,14). Eger altta yatan akciger hastalig1 var ise hastalar istirahatte de
dispneden yakinirlar. Ortopne izlenebilir (7,15). Ayrica bu hastalarda REM uykusunda uyku
bozuklugu izlenir (16).
Hastalarda cocukluk dénemi poliomiyelit oykiisii, kardiak cerrahi, g6giis, boyun yada servikal
vertebra 1s1nlamasi, girisimsel islem ve cerrahi agisindan sorgulanmalidir.
Eger beraberinde pnomoni, KOAH egzeserbasyonu gibi akciger hastaligi eslik eder ise; solunum
igyiikii artar ve bu isyilikii yardimci solunum kaslarin1 yorarak solunum yetmezligi gelismesine
neden olabilir.
Tam: Unilateral diyafragma paralizinde ayakta g¢ekilen akciger grafi ve floroskopi ile tam
konulur. Ayirict tanida subpulmonik effiizyon, diyafram evantrasyonu, diyafragma hernisi ve
unilateral subdiyafragmatik hadiseler (abse, splenomegali gibi) akla gelmelidir. Elektromiyografi
ve transdiyafragmatik basinglarin olgiimii gerekli degildir, eger cerrahi tedavi diisiiniiliiyor ise
uygulanabilir. Ayakta gogiis grafi tanida spesifik degildir (17). Tanm1 floroskopide sniff manevrasi
ile konur. Sniff manevrasi ile paralitik diyafragmanin paradoks hareketi izlenir, %90 hastada
pozitiftir (18,19). Toraks bilgisayarli tomografi frenik sinir trasesini izlemek ve timor
ekartasyonu i¢in gereklidir. Akciger bazallerinde yamal atelektaziler izlenebilir. Boyun cerrahisi
yada yaralanma Oykiisii var ise servikal vertebra magnetik rezonans gereklidir.
Pulmoner fonksiyonlar: Unilateral diyafragma paralizinden siiphe edildiginde oturur ve yatar
durumda spirometri uygulanir, akciger voliimleri, maksimal inspiratuvar basing¢(MiB) ve

maksimal ekspiratuvar basing (MEB) dlciiliir. Forse vital kapasite(FVK) %70-80 oraninda



azalmistir. MiB predikte degerinin %601 kadardir( normal degeri -60cmH20 altindadir). MEB
genellikle normaldir (20).

Elektromiyogarfi(EMG) ve fizyolojik testler: Diyafragma EMG tetkikinin unilateral
diyafragma paralizi tanisinda yeri kisitlt olup inspiratuvar kaslarin olusturdugu basincin 6l¢iilmesi
faydalidir. Statik efor esnasinda Pdi-max azalmistir. Ayrica Pdi gastrik komponenti(Pga) tidal
solunumda azalmis olup bu sol hemidiyafragma paralizinde daha belirgindir.

Polisomnografi: Giindiiz, uyku bdliinmesine bagli uykululuk hali, yorgunluk gibi semptomlarin
varlig1 ve solunum fonksiyon testlerinde anormallik varhiginda(FVK yada MIB<%50) uykuda
solunum bozuklugu diisiiniilmeli ve polisomnografi uygulanmalidir. Uykuda desatiirasyonlari
saptamak icin gece pulse oksimetri takibi yapilabilir.

Prognoz: Unilateral diyafrgam paralizinin prognozu iyidir(21). Diyafragma fonksiyonlarinin
diizelmesi degisken olup ne oranda hastanin iyilestigi bilinmemektedir. Diyafragma fonksiyonlari
diizelmeyen hastalar bile normal yasamlarin1 devam ettirirler fakat egzersiz ve solunum is yiikii
artt1ig1 durumlarda nefes darligi gozlenebilir. Bazi idiopatik diyafram paralizleri aylar iginde

kendiliginden diizelebilir.

2.Diyafragma Evantrasyonu

Evantrasyon diyafragma kaslarinin yerini fibroelastik dokunun almasi ile karakterize olup
diyafragma ince ve esnek yapidadir.

Etiyoloji: Evantrasyon konjenital yada kazanmilmistir. Konjenital formunda fetal hayatta
diyafragma kaslanmasi basarisizdir. Edinsel formu ya idiopatik ya da frenik sinir hasarina
baglidir(4,22)

Klinik bulgular: Eriskinlerde nadiren semptomatiktir. Semptomatik oldugunda dispne, ¢arpinti,
gogiis agrisi, dispepsi ve tekrarlayan pnomoniler goriiliir(23). Solunum etkilenmesi siklikla
semptomsuz olmak ile beraber unilateral diyafragma paralizinde oldugu gibi solunum
yetmezligine kadar yelpazede semptomlar goriilebilir.

Tam: Ayakta direkt grafide bir taraf diyafragma kubbesinde lokalize elevasyon ile tan1 konulur.
Elevasyon zayif yada fibrotik hemidiyafragma bdlgesini isaret eder ve o taraf hemitoraksa dogru
yer degistirmistir. Lateral grafide hemidiyafragma kubbesinin elevasyonu dogrulanir. Eger
evantrasyon yaygin ise radyolojik bulgu wunilateral diyafragma paralizine benzerdir.
Asemptomatik hastalarda ileri tan1 yontemlerine gerek yoktur. Efor dispnesi yada sirtiistii yatinca
dispne varliginda SFT yapilabilir. Floroskopide sniff manevrasi ile tipik olarak diyafragma
fonksiyonu normal yada hafif azalmis izlenir. Eger evantrasyon yaygin ise diyafragma hareketsiz

izlenir. Ayirici tanida unilateral diyafragma paralizi, subdiyafragmatik yada diyafragmatik kitle



ve subpulmonik sivi akla gelmelidir. Kitle varliginda diyafragma defektinin konturlar1 diizensiz
ve her zaman kubbede lokalize degildir. Diyafragmatik herniler anteriorda (morgagni) yada
posteriorda (bochdalek) yan grafi ile evantrasyondan ayirt edilirler. Subpulmonik sivilarda
kostodiyafragmatik siniis kiinttiir. Tanida siiphe var ise bilgisayarli tomografi ile ayiric1 tani

yapilabilir.

Ozet ve oneriler

Unilateral diyafragma paralizi:

1. Unilateral diyafragma paralizi bilateral paraliziden daha sik goriliir. Genellikle baska bir
nedenden c¢ekilen akciger grafide tesadiif tespit edilir. Erigskinlerde en sik neden kardiak cerrahi
esnasinda frenik sinirin ¢ekilmesi yada sogutulmasina baghdir, ayrica viral enfeksiyonlar,
servikal spondiloz, sevikal kompresif tliimdrler, kiint boyun travmasi yada boyun cerrahisi diger
nedenler arasindadir.

2. Istirahatte hastalar semptomsuzdurlar fakat efor ile dispne goriilebilir.

3. Ayakta gogilis grafi tanida sensitif fakat spesifik degildir. Tani1 floroskopi altinda sniff
manevrasi ile konur. Sniff ile normal diyafragma asagi yer degistirirken paralize olan
hemidiyafragma yukar1 dogru yer degistirir.

4. Dispne ve eleve diyfragma varlifinda diyafragma gii¢siizliigiinden siiphe edildiginde oturur ve
yatar durumda solunum fonksiyon testleri, akciger voliimleri, MIB ve MEB ile hasta
degerlendirilir. FVK %70-80 oraninda azalma saptanirken yatar durumda tipik olarak %15-25
oraninda azalma daha da artar.

5. Uykuda solunum bozuklugundan sliphe ediliyor ise polisomnogarfi ile hasta
degerlendirilmelidir.

Diyafragma evantarsyonu:

1. Diyafragma evantrasyonu konjenital yada edinsel olabilir. Konjenital formunda
diyafragmanin kas yapisinin gelismesinde sorun var iken edinsel formunda neden idiopatik
yada frenik sinir hasaridir.

2. Siklikla semptomsuzdur, bazen efor dispnesi goriilebilir.

3. Tamda ayakta direkt ve yan grafi yeterli olup tipik olarak etkilenen hemidiyafragma
kubbesinin eleve oldugu goriiliir. Eger evantrasyon yaygin ise radyolojik bulgular unilateral
diyafragma paralizi ile benzerdir.

4. Semptomsuz hastada ileri tetkik gerekli degildir. Efor dispnesi yada yatar pozisyonda dispne
varliginda yada unilateral diyafragma paralizi ile ayirici tan1 gerektiginde solunum fonksiyon

testleri yapilmasi gereklidir.
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3.Bilateral diyafragma paralizi

Bilateral diyafragma paralizi ciddi solunum kas gii¢csiizliigii nedeni olup acil tetkik ve
tedavi gerektirir.
Etiyoloji: Ciddi generalize kas giicsiizliigii goriiliir. En sik neden motor noéron yada
generalize kas hastaliklaridir. Idiopatik baz1 vakalarda bildirilmistir (1-4).
Spinal kord hastaliklari: Servikal omurgay: etkileyen (6zelikle C3-5 diizeyinde) tiimdrlerde
ve spinal kord kesilerinde kalic1 diyafragma paralizi olur.
Motor noéron hastahiklari: Motor noron hastaliklarinda diyafragma paralizi derecesi
hastaligin generalize kas giigsiizliigli ile orantilidir(6rn, amiyotrofik lateral skleroz). Fakat
baz1 motor noron hastaliklarinda diyafragma tutulumu periferik tutulumdan daha agir olabilir
(5,6).
Noropati: Birgok noropati varliginda bilateral diyafragma paralizisi izlenir. Bunlar; post-
polio sendromu, Gullian-barre sendromu, Eaton-Lambert sendromu (7), postviral ndropati,
tiroid ve otoimmiin hastaliklardir.
Baz1 periferal sinir hastaliklarinda izole diyafragma tutulumu goriilebilir. Postviral ndropati
geri doniigiimlii diyarfagma paralizine neden olur (8,9). Tiroid hastaliklarinda hem ndropati
hemde miyopatiye bagl kas gii¢stizliigii geri doniisiimliidiir. Baz1 sistemik lupus eritamatozis
(SLE) vakalarinda eleve diyarfagma izlenir ve ‘shrinking lung sendromu’ olarak adlandirilir,
belki frenik sinir tutulumuna bagl fakat etiyoloji heniiz aydinlatilamamastir.
Noromuskiiler bileske hastahiklari: Miyastenia gravis hastalarinda az sayida vakada
diyafragma gli¢siizliigiine bagl solunum yetmezligi saptanmistir (10,11).

Kas hastaliklari: Miyopati varliginda da bilateral diyafragma paralizi goriilebilir:



Polimiyozit, dermatomiyozit ve inkliizyon bodi miyopati inflamatuvar miyopatiler olup
iskelet kas1 giicsiizliigii ile paralel olarak diyafragma kas gii¢siizliigline de neden olabilirler.
Ayrica nadiren iskelet kasi tutulumu ile orantisiz diyafragma tutulumu izlenebilir. Eriskin
asid-maltaz eksikliginde tipik olarak ekstremitelerde progressif kas giligslizliigli ve
diyafragma tutulumuna bagli solunum yetmezligi gelisebilir. Hipotiroidizm ve
hipertiroidizmde generalize miyopatiye bagli diyafragma fonksiyonlar1 etkilenir.
Malniitrisyon diyafragmayi da etkiler (12).

Klinik Bulgular: Siklikla bir ndromiiskiiler hastaligin bulgusudur. Dispne ve dispnenin yatar
durumda artmasi izlenir (3,13). Bu siklikla kalp yetmezligi olarak yorumlanir. Ortopne
tipiktir. Hasta yattiginda dakikalar i¢inde takipne ve hizli yilizeyel solunum baglar. Kalp
yetmezligine bagli ortopnede ise nefes darligi gece boyunca progressif olarak gelisir. Giin
icinde yorgunluktan yakinirlar bunun nedeni ise gece solunum is yiikiiniin artmasi ve uyku
kalitesinin diisiik olmasidir. Takipne ve paradoks abdominal duvar retraksiyonlar1 saptanir.
Aktif ekspiryumda karin duvar1 hareketlerine dikkatli bakildiginda, ekspiryumda lateral oblik
abdominal kaslarin kasilmasi ve inspiryumda gevsemesine bagli inspiryumda karin duvarim
disar1 dogru yer degistirdigi izlenir. Akcigerlerin yeterince genisleyememesine baglh
atelektaziler, buna bagli hipoksemi, ventilasyon-perfiizyon dengesizligi olusur ve hipoksemi
uykuda hasta yatar duruma geldiginde artar.

Hastalik progrese oldukca ozellikle uykuda hiperkapni ve hipoksemi gelisir. Sabah
basagrisi, konfiizyn ve zamanla sag kalp yetmezIligi bulgular gelisir(14). Ciddi vakalarda
solunum yetmezligi, ciddi pulmoner hipertansiyon ve sekonder eritrositoz tabloya eslik eder.
Tam: Dispne ve ortopne varliginda bilateral diyafragma paralizinden siiphe ediliyor ise diger
dispne nedenlerini ekarte etmek ve ciddiyeti belirlemek igin akciger grafi, solunum
fonksiyon testleri istenmelidir. Tam diagnostik bir test yoktur. Klinik izlem, oturur ve yatar
pozisyonda spirometri ve MIB ve MEB &l¢iimleri generalize ndromuskiiler hastaligi
olanlarda bilateral diyafragma paralizi tanis1 i¢in yeterli olabilir. Eger néromuskiiler hastalik
tanis1 net degil yada diyafragmatik pacing diisiiniilityor ise frenik sinir stimiilasyonu ile yada
frenik  sinir  stimiilasyonu uygulanmadan diyafragma elektromiyogarfi(EMG) ve
transdiyafragmatik basinglarin 6l¢timii gerekli olabilir.

Goriintilleme yontemleri: Ayakta inspiratuvar akciger grafi ile diyafragma konturlar1 ve
pozisyonu degerlendirilir ve dispneye neden olabilecek parankimal hastalik varlig
arastirilabilir. Normalde sag hemidiyafragma kubbesi anteriorda 5. yada 6. kosta hizasinda,
posteriorda ise 10. kosta hizasindadir. Sol hemidiyafragma kubbesi saga gore bir interkostal

aralik inferiordadir. Bilateral diyafragma paralizinde, bilateral hemidiyafragmalar diizlesmis,



akciger voliimleri azalmis ve kostafrenik ve kostavertebral siniisler derin ve daralmustir.
Lateral grafide diyafragma konturlar1 diizlesmis ve elevedir. Akciger bazallerinde plate
atelektaziler izlenebilir. Ayirict tanida subpulmonik effiizyonlar,plevral adhezyonlar,
obesiteye bagli azalmis akciger ve gogilis duvart kompliansi, organomegali, asit, ileus gibi
subdiyafragmatik olaylar akla gelmelidir. Floroskopi bilateral diyafragma paralizi tanisinda
yaniltict olabilir. Toraks bilgisayarli tomografinin taniya katkisi sinirlidir. Ultrasonografi ile
diyafragma kalinliginin Ol¢ililmesinin  diyafragma paralizisini saptamada ve takipte
kullanilacagina yonelik az sayida ¢alisma mevcuttur (15).

Solunum fonksiyon testleri ve arter kan gazlari: Ayakta ve yatar pozisyonda vital
kapasite(VK) 6l¢iilmelidir. Normalde yatar durumda VK ayakta pozisyona gore %10 azalma
saptanir. Bilateral diyafragma paralizi varliginda bu azalma %50 dir (16). Bunun nedeni
diyafragmatik tonus disiikliigiine bagli abdominal organlarin toraksa dogru yer
degistirmesidir. MIB diyarfagma giiciinii yansitir, diyafragma disfonksiyonu ve paralizinde
azalir. Bilateral diyafragma paralizinde MIB -60cmH20 daha diisiiktiir. Nadiren yardimci
solunum kaslarinin korunmus giiciine bagli olarak MIB normal olabilir. MEB genellikle
normaldir. Alveolar hipoventilasyon agisindan PaCO2 degerine bakilir.

Diyafragmatik Elektromiyogarfi(EMG): Diyafragma EMG tetkiki invaziv olup 06zel
merkezlerde yapilmaktadir. Ozofajeal yada yiizey elektrodlar1 ile olgiim yapilir ve
diyaragmatik paralizin etyolojisine yonelik olarak miyopatik yada noropatik ayirimini
yapabilir (3,17). Boyunda frenik sinir stimiilayonu ile EMG kaydi yapilir ve sinir ileti
zamanina gore ndropati miyopatiden ayrilir(18). Bu test yapimi ve yorumlanmasi ig¢in
deneyim gerektirmektedir.

Transdiyafragmatik basinglarin Olgiimii: Diyafragmatik paralizi tanisinda altin standart
objektif olarak transdiyafragmatik basincin(Pdi) ol¢lilmesidir. Nazal yoldan iki ince balonu
olan kateter 6zofagus ve mideye dogru ilerletilir. Birinci balon plevral basinci(Ppl)dlgmek
lizere Ozofagusun alt 1/3 kisminda sisirilir, ikinci balon ise abdomial yada gastrik
basinci(Pga) 6lgmek iizere midede sisirilir (19). Eriskinlerde burun delikleri ile 6zofagus
balonu arasindaki mesafe 35-40cm, gastrik balon arasindaki mesafe ise 50-60cm dir (19).
Transdiyafragmatik basing(Pdi) plevral ve gastrik basinglar arasindaki farka esittir(Pdi:Ppl-
Pga). Pdi istirahatte, tidal solumada inspiryum yada ekspiryum sonunda, derin solukta(20),
sniff manevrasi esnasinda(sniff Pdi)(21,22) yada yar1 kapali havayoluna karsi maksimum
zorlu inspiryum yapilarak(Pdimax)(2,23) odlgtilebilir. Normalde tepe tidal voliim solumada

Pdi pozitiftir fakat diyafragma paralizi durumunda Pdi negatif saptanir.



Pdi normal degeri uygulanan metoda gore degisir. Ayni1 kiside bile farkli degerler elde
edilebilir dolayisiyla gilivenilirligi sorun teskil etmektedir. Bu problemi asmak i¢in hasta
eforundan bagimsiz olarak Pdi Olciilmelidir. Buda frenik sinire elektriksel yada magnetik
uyar1 verilerek Pdi(twitch Pdi) dlgiilmesi ile miimkiindiir (24).

EMG de oldugu gibi bunlarin yapilmasi ve yorumlanmasi deneyim gerektirmektedir.

Deneyimli merkezlerde Pdi 6l¢iimii ile solunum yetmezliginin nedeni olarak diyafragma

paralizi tanis1 glivenilir konulabilir.

Polisomnografi: Bilateral diyafragma paralizi hastalarinda yatar durumda dispne ve uykuda

boliinme yakinmalari mevcuttur. Polisomnografi sonucglarina goére gece noninvaziv mekanik

ventilasyon (NPPV) endikasyonu konulabilir. Sadece pulse oksimetri takibi ile
hipoventilayon ve uyku bdliinmeleri tespit edilemeyebilir.
Ozet ve oneriler:

* Bilateral diyafragma paralizinde hastalar 6zellikle yatar durumda siddetlenen dispne ile
prezente olurlar.

* Fizik muayenede takipne ve inpiryumda paradoks abdominal retraksiyonlar 6zellikle yatar
durumda saptanir.

* Generalize ndromuskiiler hastalik varliginda klinik izlem, oturur ve yatar pozisyonda SFT,
MiB, MEB 6l¢iimleri bilateral diyafragma paralizi tamsinda yeterli olabilir.

» Ayakta, inspiryumda ¢ekilen akciger grafide bilateral hemidiyafragmalarda elevasyon,
akciger voliimlerinde azalma saptanir, kostofrenik ve kostovertebral sulkuslar derin ve
dardir.

* Ayakta ve yatar durumda vital kapasite Sl¢limii faydalidir. Yatar durumda VK de %50
kadar azalma saptanir

» Altin standart tanida transdiyafragmatik basincin(Pdi) dl¢iilmesidir.

» Uykuyu degerlendirmek tlizere polisomnogarfi dnerilir ve neticeye gore gece NPPV tedavisi
Onerilir.
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Diyafragma Paralizi tedavisi

Unilateral Diyafragma paralizi

Unilateral diyafragma paralizi siklikla asemptomatiktir, tedavi gerektirmez ve prognoz
iyidir(1-3). Bazi hastalarda siklikla eforla yada eslik eden akciger hastaligi varliginda dispne
yakinmasi olur. Eger dispne efora yada altta yatan hastaliga gore siddetli ise diyafragma
paralizinin tedavisi diisiiniilmelidir.
Cerrahi plikasyon: lyi segilmis hastalarda etkilenen hemidiyafragmaya cerrahi plikasyon ile
basarili sonuglar elde edilmistir (4-12). Bu operasyon acik, torakoskopik yada laporoskopik
olarak yapilabilir ve paralize hemidiyafragmanin mobilizasyonunu azaltmak icin suturlar ile
diyafragma tizerinde katlantilar olusturulur (5,13,14). Plikasyon ile akciger fonksiyonlarinda,
egzersiz toleransinda ve dispnede diizelmeler olur.
Transient solunum destegi: Bazen unilateral diyafragma paralizinde enfeksiyon, astim yada
KOAH atagina bagli yada genel anestezi sonrasi akut solunum yetmezligi gelisebilir. Altta yatan
neden ortadan kalkana dek noninvaziv yada invaziv olarak solunum destegi gerekebilir.

Bilateral diyafragma paralizi

Bilateral diyafragma paralizi tedavisi neden ve paralizinin ciddiyetine baghdir (15,16). Cogu
hasta solunum destegi gerektirir. Travmatik paralizide(yiiksek kuadripleji) ve intakt frenik sinir
varhiginda diyafragmatik pacing diistliniilebilir.
Ventilatuvar destek: Bilateral diyafragma paralizinin ¢ogu formunda progressif olarak solunum
yetmezligi gelisir (15-19). Baslangigta hastalar dispne, ortopne ve normal kan gazi degerleri ile
prezente olurlar. Hastalik ilerledik¢ce semptomlar kétiilesir ve solunum yetmezligi ve hiperkarbi
gelisir. Progressif kotiilesme genellikle geri doniistimsiizdiir ve nokturnal solunum destegi

belirgin faydalidir. Bu hastalarda solunum yetmezligi gelismesinde asir1 yiik altinda calisan



yardimci solunum kaslarinda yorgunluk major rol oynar. Nokturnal solunum destegi baslamak
icin tipik parametreler PaCO2 degerinin 48mmHg ve iizerinde olmas1 yada MIB -60cmH20 daha
diisiik(daha az negatif) olmasidir. Hastalara nazal yada oronazal maskelerle evtipi bilevel
noninvaziv cihazlarla solunum destegi verilebilir (20-22). Kor pulmonale gelismis hastalarda bile
fonksiyonlarda ve arter kan gazlarinda diizelme saptanir (15,16,22). Gece boyu yada giizdiiz
aralikli uygulanabilir.
Hayat1 tehdit edici solunum yetmezligi ve ventilasyonu saglayamayan hastalarda endotrakeal
entiibasyon ile invaziv mekanik ventilasyon ve uzun donem trakeostomi ile stlirekli mekanik
ventilasyon destegi gerekebilir.
Diyafragma uyarimi(pacing): Frenik sinirin intakt oldugu ve yaygin miyopatisi olmayan
hastalarda radyofrekans uyarim kullanarak frenik sinir pacing uygulanabilir. Ideal hasta akciger
hastalig1 olmayan yiiksek kuadriplejik hastalardir. Elektrodlar ya boyuna(servikal yaklasim) yada
toraks i¢ine konulur. Uyarict elektrodlarin yerlestirilmesi icin torakotomi gerekir, torakoskopik
yaklasimda denenebilir. Deneyim ve yakin monitorizasyon gereklidir.

Ozet ve oneriler:
1. Asemptomatik diyafragma paralizinde tedaviye gerek yok. Belirgin ve kalic1 semptom yada
egzersiz kisitlamas1 varliginda tek tarafli cerrahi plikasyon uygulanabilir. Plikasyon agik,
torakoskopik yada laporoskopik uygulanabilir.
2. Bilateral diyafragma paralizi geneliklle semptomatiktir ve bir grup hastada solunum
yetmezligi gelisebilir ve bu hastalarda NPPV ile solunum destegi verilir.
3. Nokturnal NPPV dispneyi azaltmada yetersiz ve egzersiz toleransinda artma yok ise maske
konrol edilerek kacaklar dnlenebilir, portabl voliim garantili ventilatore gecilebilir, gece siirekli
giindiiz aralikli uygulanabilir.
4. Yiksek kuadripleji varliginda diyafragma uyarimi(pacing) denenebilir.
5. Total diyafragma paralizinde ozellikle akciger hastaligida eslik ediyor ise trakeostomi ile
aralikli yada siirekli solunum destegine ihtiya¢ duyulur.
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Hickirik
Higkirik sik goriilen gegici bir durumdur. Nadiren inat¢1 olup yan etkilere neden olabilir.
Higkirik involiinter, aralikli diyafragma ve interkostal kaslarin kasilmasidir. Ani inspiryum
sonunda hizla glottis kapanir ve tipik ‘hik’ sesi olusur. Bu, dakikada 4-60 defa tekrarlanabilir. Ug
katagoriye ayrilir(1):

o Hickirik krizi: 48 saatte sonlanir.

e [srarci higkirik: 48 saatten uzun 1 aya dek siirebilir.

e inatc1 higkirik: 1 aydan uzun siirer.
Epidemiyoloji: Cogu hastanin yash erkek oldugu ve cogu hastada komorbid hastaliklarin (
vaskiiler hastaliklar(%20), santral sinir sitemi hastaliklari(%17), duodenal iilser(%?5), postoperatif
(%18)) eslik ettigi saptanmustir(2). Hickiriga bagli malniitrisyon, kilo kaybi, yorgunluk,
dehidratasyon, uykusuzluk, stres, ve azalmis yasam kalitesi saptanmustir (1,3).
Patofizyoloji: Kesin mekanizma bilinmiyor. Siklikla neden wunilateral sol hemidiyafragmanin
kasilmasidir(4).
Higkirik refleks arki birgok noral yoldan olusur:

e Afferent yol frenik ve vagus sinirinden olusur,

e Santral mediatorler,

e Efferent yol ise frenik sinir ve glottis ve inspiratuvar interkostal kaslar1 innerve eden noral

baglantilar igerir.

Santral baglanti tam tanimlanamamistir ama medulla oblangata, retikiiler formasyon, frenik sinir

nukleusu ve hipotalamus arasinda oldugu kabul edilmektedir (5).



Etiyoloji: Higkirik krizi, genellikle asir1 yemege bagh gastrik distansiyon, gazl igecek tiiketimi,
aerofaji (sakiz ¢ignerken yada sigara igerken hava yutmaya bagli) yada endoskopi sirasinda gaz
insufflasyonuna bagli gelisir (6). Diger nedenler alkol tiiketimi, ani heyecanlanma yada diger
duygusal streslerdir. Inatci hickirik altta yatan menenjit, ensefalit gibi enfeksiyonu yada
intrakranial neoplazm, hidrosefalus gibi yapisal lezyonlari isaret edebilir.

Santral sinir sistemi hastaliklari: Sinir sisteminin vaskiiler, yapisal yada enfeksiyoz hastaliklara
sekonder 1srarct ve inatgr hickirik gelisebilir. Arteriovendz malformasyonlar, menenjit ve
ensefalit en sik nedenler olup bunlar1 intrakarnial ve beyinsap1 tiimorleri, multiple skleroz,
hidrosefalus ve syringomiyeli izler.

Vagus ve frenik sinir irritasyonu: En sik higkirik nedenlerdir. Sinir irritasyonun nedenleri(7,8):

¢ Rekiirren larengeal sinir irritasyonuna neden olan farenjit, larenjit ve boyun tiimérleri

¢ Frenik sinir irritasyonuna neden olan guatr, boyun tiimoér ve kistleri, mediastinal kitleler ve
diyafragna anomalileri

e Timpanik membran irritasyonuna neden olan yabanci cisimler

e Gastrointestinal hastaliklar: gastrik distansiyon, gastrit, gastrodzofageal reflii, diyafragma
evantrasyonu, peptik ilser hastaligi, pankreatit, pankreas kanseri, gastrik karsinom,
intraabdominal abseler, safra kesesi tiimorleri, inflamatuvar barsak hastaliklari, hepatit,
aerofaji, 6zofageal distansiyon ve 6zofajit (9).

e Torasik hastaliklar: Enfeksiyon yada neoplazma sekonder geniglemis lenf nodlari, pndmoni,
ampiyem, bronsit, astim, aort anevrizmasi, mediastinit, mediastinal tiimorler ve gogiis
travmasi(10).

e Kardiak hastaliklar: miyokard iskemisi ve perikardit(11-13).

e Toksik-metabolik durumlar: Uremi ve hiponatremi(14,15)

e Postoperatif durumlar: genel anestezi, entiibasyon ve visseral irritasyon(16,17)

e ilaglara bagl: diazepam, barbituratlar, deksametazon, alfa-metil dopa(18)

o Psikolojik: anksiete, stres, heyecan, hasta taklidi yapanlar(19). Tiim medikal tarama sonrasi
neden bulunamadi ise psikolojik nedenler diisiintilmelidir.

Tan1: Higkirik krizleri yaygin olup medikal aragtirma gerektirmez. Buna karsilik 1srarci ve inatgi
higkiriklar etyoloji ve tedavi i¢in degerlendirme gerektirir. Bircok hastada 6zel bir neden
bulunamaz (20).

Hikaye ve fizik muayene ile bir¢ok hastaligin tanis1 konulabilir. Hikayede hickirik ciddiyeti,
stiresi, medikal hastaliklar, cerrahi, alkol ve ilag¢ tiiketimi sorgulanmalidir. Eger higkirik gece
uykuda da devam ediyor ise organik bir neden s6z konusudur. Fizik muaynede mutlaka dis kulak

yolu muayene edilmeli, timpanik mebrant irrite eden enfeksiyon yada yabanci cisim



dislanmalidir. Dikkatli bas-boyun muayenesi ile tiroid ve lenf nodlar1 patolojileri diglanmalidir.
Rutin laboratuar tetkiklerinin yaninda siiphe edilen nedene yonelik tetkikler (EKG, akciger grafi
ve tomografi gibi) yapilmalidir. Ozofagus degerlendirmek icin iist GIS endoskopi diisiiniilmelidir.
Kranial MRI, lumbar ponksiyon, bronkoskopi nedene yonelik tan1 amaci ile yapilabilir.
Tedavi: Higkirik tedavi yaklasimlart gozlemsel c¢alismalara dayanmakta, literatiir vaka
serilerinden olugmakta olup tedavi yontemlerini karsilagtiran ¢alismalar yoktur (1,21,22). Neden
olan hastalik teshis edildi ise tedavisi yapildiginda higkirik diizelebilir.
Neden bulunamadi ise tedavide birinci yaklasim komplikasyon orani diisiik olan fiziksel
manevralardir. Bunlar;

e Valsalva manevrasi: normal solunumun durmasi, nefes tutma

e Nazofarinks ve uvula stimiilasyonu: soguk suyu yudum yudum i¢me, su ile gargara, bir cay

kasig1 toz seker yutma
e Vagal stimiilasyonu artirma: gdz kiiresi lizerine basin¢ uygulamak
e Diyafragma irritasyonu: dizleri gogiise dogru ¢ekme, agiz {istii yatarak gogse kompresyon
uygulanmast

Ilag tedavisi: Antipsikotikler(klorpromazin, haloperidol), antikonviilzan ilaglar(fenitoin, valporik
asid, karbamazepin, gabapentin), kas gevseticiler(baklofen, siklobenzaprin), santral sinir sistemi
stimiilanlari(metilfenidat), antiaritmik ilaclar(kinidin  siilfat), dopamin antagonistleri(
metoklopramid), trisiklik antidepresan ilaclar (amitriptilin) inatg1r higkirik tedavisinde
kullanilmaktadir. Ilag tedavilerini karsilastiran caligmalar olmadigindan birinci sirada
klorpromazin 6nerilmekte ve diisiik dozlarda iyi tolere edilmektedir. Higkirik kesildikten bir giin
sonra hemen ilag kesilir. Genellikle ilaclar 7-10 giin arasinda kullanilmakta eger hickirik
diizelmedi ise bagka bir ila¢ diisiinmek gerekmektedir.
Klorpromazin fenotiazin grubundan antipsikotik olup hickirik tedavisinde en sik kullanilan
ilagtir (21,24,25). Baslangi¢c dozu 25mg giinde ii¢ doz olup, 7-10 giin 6nerilir. Doz, giinde dort
kez 50mg a ¢ikilabilir. Inravendz tedavi daha etkili olup hipotansiyonu &nlemek icin hasta supin
pozisyonda olmali ve 500-1000ml serum fizyolojik iginde infiize edilmelidir. Uzun doénem
kullanimda en sik goriilen yan etkiler uyusukluk ve distonik reaksiyonlardir. Uzun dénem tedavi
ile tardiv diskinezi yan etki olasilig1 artar. Demansi olan yash hastalarda kontraendikedir.
Metoklopramid dopamin antagonisti olup gastrik motilite diizenleyici ajandir ve higkiriktaki
etkinligi genis vaka serilerinde gdsterilmistir (26,27). Dozu 10mg, giinde {i¢ yada dort doz olup
tedavi siiresi 7-10 giindiir. Yiiksek doz ve kronik kullanimda tardif diskinezi goriilebilir(28).
Baklofen kas gevsetici ilag olup inatc1 higkirik tedavisinde kullanilmaktadir (27-29). En sik yan

etkisi uyusukluk ve sersemliktir. Fiziksel manevralar ve ilag tedavisi ile diizelmeyen inatg¢i



hickirik vakalarinda akupunktur, hipnoz gibi alternatif tip yaklasimlar: uygulanmaktadir (30-35).

Refrakter vakalarda lokal anestezi ile frenik sinir blokaji basarili olabilir (7).

Ozet ve oneriler:

e  Higkirik involiinter, aralikli diyafragma ve interkostal kaslarin kasilmasina bagli ani
inspiryum ve inspiryum sonunda hizla glottis kapanmasina bagli tipik ‘hik’ sesi olarak

tanimlanir.

Bir¢cok nedeni olup en sik neden gastrik distansiyondur. Nadiren ciddi bir hastaliin

(malignite, multiple skleroz gibi) bulgusu olabilir.

o 48 saatten kisa stiren hickirik krizleri yaygindir ve medikal degerlendirme gerektirmez.
Israrci(> 48saat ve < 1 ay) ve inat¢1 (> 1 ay) hickirik vakalarinda tibbi degerlendirme
gereklidir. Hikaye, fizik muyane ve tanisal testler ile taniya ulasilmaya caligilir.

o Tedavi hickiriga neden olan hastaliga 6zel olmalidir. Eger etyoloji bilinmiyor ise fiziksel
manevralar denemelidir.

o Fiziksel manevralar basarisiz oldugunda birinci sirada medikal tedavi olarak klorpromazin

denemelidir. Diger ajanlar metoklopramid, baklofen, antikonviilsanlar, antidepressanlar ve

diger ajanlardir.

Akupunktur ve cerrahi, fizksel manevra ve ila¢ tedavisinde basarisiz olundugunda tercih
edilebilir.
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