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1. OZET
EV VENTILASYONLU HASTALARIN KLIiNiK OZELLIiKLERI
VE BAKIM KALITESINIiN DEGERLENDIRILMESI

Calismamizda Medipol Universitesi Tip Fakiiltesinde ev ventilasyonu alan
hastalarin demografik 6zellikleri, ev ventilasyonu endikasyonlari, hastane siireci, altta
yatan primer hastaliklari, takip stiresi igindeki solunum destegindeki degisikler, evdeki
ekipman c¢esitleri, eslik eden komorbit durumlarini belirlemek amaglanmistir. Ev
ventilasyon destegi alan hastalarin kullandig1 temel cihaz ve malzemelerin yeterliligi
ve kullanimi, trakeostomi egitimi ile ilgili bilgi diizeylerinin belirlenerek
iyilestirilmesi yoniinde c¢aligmalar1 planlamak amaciyla durum tespiti yapmak

hedeflenmistir.

Medipol Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Kliniginde, 2012-2021 yillart
arasinda izlenen tiim ev ventilasyonlu hastalarin verileri retrospektif olarak incelendi.
Klinigimizde 2012 yilindan bu yana noninvaziv ventilasyon (NiV) veya trakeostomi
ile invaziv ventilasyon baslanarak hastaneden taburcu edilen ¢ocuklarin bilgileri tibbi
kayitlardan elde edildi. Ailenin evde bakim bilgileri ve temel bakim planlart aileler
aranarak ve hastane kayitlart taranarak sorgulandi (Sorgu formu Ek-2’de
gosterilmistir). Ev ventilasyonu alan hastalarin demografik 6zellikleri, ev ventilasyonu
endikasyonlar1, hastane siireci, altta yatan primer hastaliklari, takip siiresi i¢indeki
solunum destegindeki degisikler, evdeki ekipman cesitleri, eslik eden komorbit
durumlan ile ilgili bilgiler tibbi kayitlardan edinildi. Ev ventilasyon destegi alan
hastalarin kullandigi temel cihaz ve malzemelerin yeterliligi ve kullanimi, trakeostomi

egitimi ile ilgili bilgilendirilme durumlar1 sorgulandi.

Medipol Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklart Kliniginde aralik 2012-2021
yillar1 arasinda ev ventilasyonu ile takip edilen toplam hasta sayis1 131 idi. Hastalarin
%65.5' invaziv ventilasyon, %34.5'i noninvaziv ventilasyon (NIV) destegi
baglanmisti. Noromuskiiler hastaliklar (NMH) ev ventilasyonu ile izlenen hastalarin
%60°1n1 olusturuyordu ve bu hasta grubunun ¢ogunu spinal muskiiler atrofi (SMA)

Tip 1 tanili hastalardi. Son poliklinik takiplerinde hastalarin %56.7‘si kismen (12



saatten az), %43.3’l0 tam (12 saatten uzun) solunum destegi almaktaydi. Ev
ventilasyonu baslama yeri %75.6’s1 pediatrik yogunbakim iinitesi, %19.8’1 servis iken,
%4.6’s1nda acil miisade ve poliklinikti. izlemde hastalarin %12.2’si takipten ¢ikarken,
%9.2’si kaybedildi. Trakeostomi ile invaziv ventilasyon uygulanan 15 hasta dekaniile
edildi. Invaziv mekanik ventilasyon ile izleme alinan hastalara trakeostomi agilmast,
egitimler, eve yollamaya hazir olana kadar gegen siire ortalama 15 giin olarak saptandi.
Ev ventilasyonu ile izledigimiz hastalarin hepsine gogiis fizyoterapisi baslandi.
%73.3’1i perkiisyon, vibrasyon, otojenik drenaj, aktif solunum dongiisii gibi
yontemleri ile %26.7’si cihazla (vest) gibi yontemlerle gdgiis fizyoterapi yapiyor.
Bakim vericilerin ¢ogunlugunu anneler olusturuyordu. Tim bakim vericilere
aspirasyon, ambu egitimi, cihaz bakim ve kurulum egitimi verilirken trakeostomili
hastalarin bakim vericilerine Kaniil degisimi ve trakeostomi bakim egitimi verildi.
Yutma bozuklugundan siiphelenilen hastalar da %75.2’sine yutma ¢alismasi yapilarak,
%324.8’sine klinik olarak yutma bozuklugu saptandi. Calismadaki hastalarin beslenme
yontemleri %27’si peroral, %28.7°si nazogastrik (NG/ND) %42.6's1 PEG/Gastrostomi
ve %1,7’si birden fazla yolla beslendigi saptandi. Taburculuk 6ncesi bakim vericilerin

%64 iniin kaniil degisimine kismen ya da tamamen istirak ettigi goriildii.

Tiirkiye gibi yogunbakim imkanlarimin kisith oldugu gelismekte olan
iilkelerde, kronik solunum yetmezligine sahip ¢ocuk hastalarin izleminde, evde
mekanik ventilasyon uygulamalari ¢ok onemli bir yere sahiptir. Karmagsik tibbi
sorunlar1 olan bu ¢ocuklarin multidisipliner takibi morbidite ve mortaliteyi azaltmak
icin onemlidir. Yutma sorunlari i¢in optimal beslenme yOnetimi ve gozetim hayati
Oonem tagir. Saglik yetkililerinin bu ¢ocuklara daha 1yi bakim saglamak i¢in evde bakim
kuruluglar1 dahil olmak iizere Onlem almasi gerekmektedir. Bizim c¢aligmamiz
trakeostomi egitimi, cihaz egitimleri, ¢ocuk gastroenteroloji, KBB uzmanlari,
diyetisyen, solunum ve yutma terapistleri, aerodijestif klinigi ile multidisipliner bir
yaklagimla Tiirkiye’de ev ventilasyonun gilivenli ve basarili bir gsekilde
uygulayabildigini gostermektedir. Uzun siireli evde invaziv ventilasyona ihtiya¢ duyan
cocuklarin aileleri ve bakicilart i¢in standartlagtirilmig bir egitim programi
uygulanmalidir. Bu hastalarin nelere ihtiyacinin oldugunu, hangi konularda

eksiklerinin oldugunu tespit etmek icinde ulusal bir kayit sistemi olusturulmalidir.



Anahtar Kelimeler: Ev ventilasyonu, Trakeostomi, Kronik Solunum

yetmezligi, Invaziv, Noninvaziv



2. ABSTRACT

In this study, it was aimed to determine the demographic characteristics of the
patients receiving home ventilation at Medipol University Faculty of Medicine,
indications for home ventilation, hospital process, underlying primary diseases,
changes in respiratory support during the follow-up period, types of equipment in the
home, accompanying comorbid conditions. It is aimed to conduct due diligence in
order to plan studies to determine and improve the adequacy and use of basic devices
and materials used by patients receiving home ventilation support, and the level of
knowledge about tracheostomy training.

In Medipol University Pediatric Pulmonary Diseases Clinic, the data of all
home ventilation patients monitored between 2012-2021 were retrosepectively
examined. Since 2012, the information of children discharged from the hospital by
initiating non-invasive ventilation (NIV) or invasive ventilation with tracheostomy in
our clinic was obtained from medical records. The family's home care information and
basic care plans were questioned by searching for families and scanning hospital
records (Inquiry form is shown in Annex-2).Information about the demographic
characteristics of the patients receiving home ventilation, indications for home
ventilation, hospital process, underlying primary diseases, changes in respiratory
support during the follow-up period, types of equipment in the home, accompanying
comorbid conditions were obtained from medical records. The adequacy and use of
the basic devices and materials used by the patients receiving home ventilation

support, and their information about tracheostomy training were questioned.

The total number of patients followed up with home ventilation in Medipol University
Pediatric Pulmonology Clinic between December 2012 and 2021 was 131. %65.5 of
the patients were started with invasive ventilation and %34.5 were started with non-
invasive ventilation (NIV) support. Neuromuscular diseases (NMD) constituted %60
of patients monitored by home ventilation, and most of this patient group were patients
with spinal muscular atrophy (SMA) type-1. In the last outpatient follow-up, %56.7 of
the patients received partial (less than 12 hours) and %43.3 of the patients received

full (more than 12 hours) respiratory support. The starting point of home ventilation



was %75.6 pediatric intensive care unit, %19.8 service, and emergency and outpatient
clinic in %4.6. In follow-up, %12.2 of the patients left the follow-up and %9.2 died.
15 patients who underwent invasive ventilation with tracheostomy were decanulated.
Tracheostomy opening, training, and the time until they were ready to send home were
determined as 15 days on average for patients who were followed up with invasive
mechanical ventilation. Chest physiotherapy was started on all of the patients we
followed with home ventilation. %73.3 perform chest physiotherapy with methods
such as percussion, vibration, autogenic drainage, active respiratory cycle and %26.7
with methods such as device (vest). The majority of caregivers were mothers. While
aspiration, ambu training, device maintenance and installation training was given to
all caregivers, cannula replacement and traketomy care training was given to the
caregivers of patients with tracheostomy. In patients with swallowing disorders,
swallowing studies were performed in %75.2 of them, and clinical swallowing
disorders were detected in % 24.8 of them. Of the patients in the study, %27 were
peroral, %28.7 were nasogastric (NG/ND), %42.6 were peg/gastrostomy and % 1.7
were fed more than one. It was seen that %64 of the pre-discharge caregivers partially

or completely participated in the cannula replacement.

Developing countries such as Turkey, where intensive care facilities are
limited, mechanical ventilation applications at home have a very important place in
the follow-up of pediatric patients with chronic respiratory failure. Multidisciplinary
follow-up of these children with complex medical problems is important to reduce
morbidity and mortality. Optimal nutritional management and supervision are vital for
swallowing problems. Health authorities need to take action, including home care
agencies, to provide better care for these children. Our study shows that home
ventilation can be applied safely and successfully in Turkey with a multidisciplinary
approach with tracheostomy training, device training, pediatric gastroenterology, ENT
specialists, dietitian, respiratory and swallowing therapists, aerodigestive clinic. A
standardized education program should be implemented for families and caregivers of
children who need long-term home invasive ventilation. A national registry system
should be established in order to determine what these patients need and what they
lack.



3. GIRIS ve AMAC

Son yillarda tedavi yaklasimdaki degisimler, teknolojide gelisimler kronik
solunum yetmezligi olan evde bakim hastalarinin yasam beklentisini artirmistir. Ileri
diizey tibbi destek ve mortalitede ki azalma ile birlikte evde ventilasyon uygulanan
hasta sayis1 diinya capinda artmaktadir [1]. Invaziv veya noninvaziv olarak
ventilasyon destegi iki farkli sekilde uygulanabilmektedir. Uzun siireli noninvaziv
ventilasyonun kullanimindaki gelismeler invaziv mekanik ventilasyon (IMV)
ihtiyacin1 zamanla azaltmistir. Boylece son bes yilda trakeostomi ile ilgili
komplikasyonlar olmadan sagkalim oranlari, yasam ve uyku kalitesini artmasiyla
birlikte invaziv  ventilasyon yerine noninvaziv  ventilasyon kullanimi

yayginlasmaktadir[2].

Ventilasyon destegi icin en Onemli endikasyonlar noromuskiiler kas
hastaliklari, santral sistemi hastaliklari, konjenital santral hipoventilasyon, kronik
solunum yetmezligi, serebral palsi, genetik ve metabolik sendromlar, kronik akciger
sorunlari olan olgulardir [3]. 2005 yilinda Avrupa genelinde ¢ok merkezli eurovent
anketi kronik solunum yetmezligi olan hastalar i¢in ev mekanik ventilasyonunun EMV
kullanim sekillerini degerlendirmek i¢in yapildi, EMV prevalansi Avrupa iilkelerinde
6.6/100.000 hasta olarak bildirildi. Sonug¢ olarak Avrupa genelinde ev tipi mekanik
ventilasyon modellerinde biiyiik farkliliklar mevcut olup , kullanim, teknik yardim
ekipman, izlem ve erisim esitligini saglamak i¢in daha fazla ¢alismaya ihtiya¢ vardir
[4]. Ev tipi ventilasyon yetiskinlerde 25 yildir tedavide etkin kullanilmaktadir, son 15
yilda ¢ocuk hastalarda kullanim1 hizla artmistir. Ulkemizde gocuk yogunbakim yatak
sayisi kisitlidir yogunbakimin daha etkin kullanilmasi geligsmis saglik hizmetleri olan
diger iilkelerde oldugu gibi ¢ocuk hastalarin evde mekanik ventilator destegi ile

taburculugu yapilmaktadir[5].

Noninvaziv ventilasyon (NIV) endotrakeal tiip ya da trakeostomi gibi invaziv
yontemler kullanmadan ventilasyon saglanmasi esasina dayanir, noninvaziv
ventilasyon tekniklerinde gelismeler trekeostomi komplikasyonlari, hastane yatis
stirelerini azaltmistir. Bu nedenle nazokomiyal ve hastaneye bagli enfeksiyonlara bagli

morbite 6nemli dl¢lide azalma saglandi. Uyku ve yasam kalitesinin artmasi, hastanin



hareket artig1, beslenme, yutma ve dksiirme gibi fizyolojik fonksiyonlari korumasi, aile
iletisimi artmasi, invaziv ventilasyon yerine noninvaziv ventilasyonu daha tercih
edilen bir tedavi segenegi haline getirmistir[6]. Bununla birlikte, evde ventilasyon
destegi alan ¢ocuklarda, evde yogun bakim, finansal destek, egitimli bakici, uygun
teknoloji, yeterli ventilator, ekipman ve tibbi bakimi uygun erisilebilirlik gerektirir.
Bunlarin yetersizliginde hipoksik beyin hasarina komplikasyonlar yada 6lim riski
artar[7]. Ev mekanik ventilasyon alan ¢ocuklarin yonetiminde en 6nemli adim en
uygun ventilasyon destegini verip, yeterli oksijen seviyesini saglamaktir[8]. Teknoloji
bagimli ve sistemik sorunlari olan bu hastalar1 izleyecek tiim aile bireylerine, hastanin
bakimi, olasi sorunlar1 ve ¢dzlimleri, ventilator ekipman ve trakeostomi bakim egitimi
mutlaka verilmelidir. Gerekli ve acil durumlarda kolay hastaneye ve doktora erisim
saglanmalidir. Bu zahmetli, baslangigta karmasik siiregte aileye psikolojik
danigmanlik ile birlikte maddi olarak destek iyi bir organizasyon yapilmalidir[8].

Calismanmizda Medipol Universitesi Tip Fakiiltesinde 20122021 yillar1 ev
ventilasyon destegi saglanan ¢ocuklarin ventilasyon tiiriinii netlestirmek, hastane yatis
stireleri azaltip ek hastaliklarin 6niine gecip boylece hastalarin yasam kalitesini artirip,
fiziksel, sosyal ve genel saglik durumlarini iyilestirmek hedef alinmistir. Uzun siireli
izlemleri ve evde bakim oOzellikleri retrospektif olarak degerlendirilmesi

amaclanmustir.



4. GENEL BIiLGILER

4.1.Cocuklarda Solunum Yetmezligi

Solunum bir¢ok sistemin ortak ¢alismasiyla gerceklesen kompleks ve yasamsal
bir fonksiyondur. Solunum etkin bir sekilde gergeklesmesi i¢in merkezi uyarilarin
ventilasyon ve perfiizyon yeterli olmasi gerekir. Normal bir solunum i¢in santral sinir
sisteminde solunum merkezleri periferde kemoreseptorler ve mekanoreseptorler gérev
alir.  Akut  solunum  yetmezligi, solunum  sisteminin  oksijenlenmeyi
saglayamamasi veya karbondioksiti ortadan yeterince kaldiramamasidir. Akut
solunum yetmezligi, pediatrik yogun bakim {initesine bagvuru igin yaygin bir nedendir.
Akut solunum yetmezligini takiben kronik solunum yetmezligi gelisebilir. Akut
solunum yetmezliginin ¢ogu nedeni {i¢ ana baglikta siniflandirilabilir: Akciger
parankimal hastaliklar1, hava yolu tikaniklig1 veya néromiiskiiler disfonksiyon. Akut
solunum yetmezligi olan birgok hasta noninvaziv solunum destegi ile basarili bir
sekilde yonetilir; ancak agir vakalarda hastalar entlibasyon ve mekanik ventilasyon

gerektirebilir [9].

Kronik solunum yetmezligi nedeni ile solunum destegi alan hasta sayisi son 25
yilda giderek artmistir.1987 yilinda ABD’de 600-2000 ventilatér bagimli ¢ocuk var
iken, 10 y1l sonra yapilan bir ¢alismada tim ABD 17.820 ventilatér bagimli ¢ocuk
oldugu belirlenmistir. Yillar i¢inde solunum destegi yontemlerinde ortaya cikan
degisikliklerle birlikte trakeostomi ile invaziv ventilasyonun yerinin noninvaziv
ventilasyon aldi. Noninvaziv ventilasyon (NiV) alveolar ventilasyonun endotrakeal
tiip ya da trakeostomi gibi invaziv yoOntemler kullanmadan gerceklesmesidir.
Noninvaziv solunum desteginin baslica kullanim amac1 solunum is yiikiinii azaltmak,
yeterli karbondioksit atilimi saglamak ve oksijenasyonu diizeltmek, akciger hacmini
korumaktir[10].

Solunum yetmezligi, solunum sisteminin viicudun yasamsal gereksinimlerini
karsilamak i¢in yeterli oksijeni saglayamamasi veya viicut tarafindan {iretilen
karbondioksitin pulmoner kapiller yataktan disar1 atamamasidir. Hem solunum yolu
hem de akciger sistemi disinda solunum yetmezligine neden olabilecek bircok

bozukluk vardir. Gaz degisimi pulmoner kapiller yatakta gergeklesir. Solunum



sisteminin dokulara yeterli oksijeni ulastiramamast hipoksiye, karbondioksitin
atilamamasi ise hiperkapniye neden olur[11]. Evde bakim ihtiyaci olan kronik invaziv
ventilator bagimliligi olan ¢ocuklar, 6zel saglik bakimi ihtiyaglart olan 6zellikli gocuk
grubudur. Tibbi gbézetim, ekipman yonetimi ve topluluk kaynaklar1 biiylik olgiide
farklilik gosterir. Bu karmagik ¢ocuklarin gilivenli bir sekilde taburcu edilmesi ve evde
yonetimi i¢in saglik profesyonelleri icin mevcut herhangi bir klinik uygulama kilavuzu
yoktur. Noninvaziv ventilasyon (NiV) ilk olarak 1940'larda akut solunum yetmezligi
olan hastalar1 tedavi etmek i¢in kullanilmasina ragmen, giiniimiiziin solunum bakim
destegi tarihi esas olarak son 20 yilda yazilmistir. Giinimiizde klinik uygulamalar
deneyim ve imkanlara gore bazi protokoller gelistirmislerdir[12]. Kronik akciger
hastaligi gibi solunum yolu hastaliklarinin yerini néromuskiiler hastaliklar, spinal
yaralanmalar1 ve santral hipoventilasyon sendromlar1 almistir. Tablo 4.1’de kronik
solunum yetersizligi etiyolojisinde yer alan hastaliklar belirtilmistir. Bu ¢ocuklar ve
aileleri i¢in en iyi uygulamay1 saglamak amaciyla bu tibbi agidan karmasik niifus i¢in
programatik degisiklik tasarlamak ve uygulamak i¢in Amin ve arkadaslar1 ulusal kay1t
sistemi gelistirmistir. Ev mekanik ventilasyonu kullanimin1 ve ev ventilasyonu
endikasyonlarin1 ortaya c¢ikarmak i¢in ulusal bir kayit defteri olusturulmasi

giinimiizde gerekli oldugu ortaya ¢ikmigtir[1].

Tablo 4.1. Kronik Solunum Yetersizligi Etiyolojisinde Yer Alan Hastaliklar [1]

-Bronkopulmoner Displazi
Akciger Hastaliklari -Kistik Fibrozis
-Bronsiolitis obliterans
-Serebral Palsi
-Meningomyelosel
-Asfiksiye bagl torasik distrofi
-Akondroplazi
-Agir skolyoz
-Spinal muskuler atrofi
-Miyotonik distofi
-Duchenne muskiiler distrofi
-Konjenital depo hastaliklar

Gaogiis Duvar
Deformiteleri

Noromuskiiler Hastalhiklar

-Morbid obezite

-Kranio fasial anomaliler
Ust Hava Yolu Darhgina -Down sendromu
Neden olan Hastaliklar -Travmaya bagli

-Prader Willi sendromu
-Subglottik stenoz
-Konjenital santral hipoventilasyon
Santral Sinir Sistemi ile -Kazanilmis santral hipoventilasyon

Hastaliklar -Hidrosefali
-Spinal travma




Hem pediatrik hem erigkin hastalarda solunum yetmezligi,

alveoler

hipoventilasyonun varligina veya yokluguna gore siniflandirilabilir. Diisiik veya

normal karbondioksit seviyesine sahip agirlikli olarak hipoksemi ile iliskili durumlar

Tip 1 solunum yetmezligi olarak smiflandirilir. Hipoksemili veya hipoksemisiz

hiperkapni ile iligkili durumlar Tip II solunum yetmezligi olarak siniflandirilir. Kronik

ilerleyici akciger hastalig1 veya ndromuskiiler bozukluklarda, tip I yetmezlik, yavas

yavas Tip Il yetmezligine ilerleyen solunum yetmezliginin erken asamasini temsil

edebilir.[13]. Sekil 4.1°de ¢ocuklarda kronik solunum yetmezligine katkida bulunan

faktorler gosterilmistir.

Kronik solunum

yetmezligi
Santral solunum Pompalama Pulmoner
disfonksiyonu yetersizligi yetersizlik
———
L [ ] ]
Solunum kaslari GOgls duvari Hava yolu Parankim
]
[ ]
Genis hava yolu Dar hava yollari

— Ekstratorasik

i Intratorasik

Sekil 4.1. Cocuklarda Kronik Solunum Yetmezligine Katkida Bulunan Faktorler [14]
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Tablo 4.2. Solunum Yetersizligi Kriterleri [15]

Solunum Yetersizliginin Kriterleri
Klinik Kriterler

e Solunum seslerinin azalmis ya da duyulmamasi
e (iddi ¢ekilmeler ve yardimci solunum kaslarinin kullanilmasi

Oda havasinda siyanoz varligi

Huzursuzluk, genel durum degisikligi ve agrili uyaranlara yanitsizlik
Kas tonusunun azalmast

Hiriltili, inlemeli solunum

Oksiirme ve dgiirme refleksinin kaybolmasi

Apne gelisimi

Laboratuvar Kriterleri

Hipoksemi

Pa0, < 50-60 mmHg

Gece oksijen satiirasyonu ardisik bes dakika boyunca <%90 (restriktif
hastaliklarda <%95) veya kayit siiresinin > %2’sinde satiirasyon < %90
altindaysa

Pa02/FiOz oran1 < 300

Pa0, < 60 mmHg FiO, > 40 mmHg

Hiperkapni

CO2o retansiyonu
v’ Restriktif hastaliklarda PaCO2 >45mmHg
v" Obstruktif hastaliklarda PaCO2 >55mmHg

pCO2 >50mmHg birlikte (pH<7.25) veya kayit siiresini >%2’den fazla
PtcCo2 >50mmHg

pCO2 > 40mmHg ciddi solunum sikintisi
Pulmoner /Fonksiyonel Parametreler
FVC <%50
Maksimum inspiratuvar kuvvet (pressure) < 20-25 cmH.0
VD/VT = 6li bosluk /tidal voliim > 0.60
PSG

Apne hipoapne indeksi (AHI) > 10 kez/sa
%3 oksijen desatiirasyon indeksi >1.4 kez/sa

4.2.Uzun Siireli Evde Ventilasyon

Uzun siireli ev ventilasyonu trakeostomi ile invaziv ventilasyonu ya da

noninvaziv ventilasyon ile hastaya solunum destegi saglar. Noromuskiiler hastaligi

(NMH) olan ¢ocuklar, uzun siireli NIV gerektiren en biiyiik hasta grubunu temsil eder
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[15]. Gergekten de solunum kaslart NMH'l1 cocuklarda nadiren korunur ve bu da onlari
ozellikle uyku sirasinda alveoler hipoventilasyon riskine sokar. NIV'nun rolii daha
sonra yeterli bir tidal hacim ve dakika ventilasyonunu koruyarak alveoler
hipoventilasyonu diizeltmek icin zayiflamis solunum kaslarina yardimci olmak veya
"degistirmek” tir. NMH'li ¢ocuklarda NIV'nun yaygm kullanimma ragmen, NIV'u
baglatmak i¢in dogrulanmis kriterlerin eksikligi vardir ve takip esas olarak deneyim ve
uygulamaya dayanir. Cocuklarda, NIV'nun teknolojik yonleri, hastanin yasma ve
hastaligin ilerlemesine gore diizenli adaptasyon ihtiyaci ile ¢ok Onemlidir bu agir
solunum yetmezligi olan c¢ocuklarda uzman bir pediatrik multidisipliner ekip
tarafindan bir yonetim ve takibinin rolii ¢cok onemlidir [16]. Uzun siireli mekanik
ventilasyon degisken olarak tanimlanmasina ragmen genellikle 3 haftadan fazla giinde

en az 6 saat fazla bir siiredir mekanik ventilasyonun verilmesi olarak kabul edilir [17].

Uzun siireli mekanik ventilasyon invaziv olarak (trakeostomi yoluyla) veya
noninvaziv olarak verilebilir. Uzun siireli noninvaziv ventilasyon, iki seviyeli pozitif
hava yolu basing makinesi veya tasimabilir bir ventilator ile nazal, oronazal veya yiiz
maskesi ile saglanir. Akut solunum yetmezligi olan ¢ocuklarla ilgili nadir yayinlarda
hala bahsedilen negatif basingli ventilasyon evde uzun siireli ventilasyon ile ilgili son
raporlarda neredeyse yoktur [18]. Uzun siireli mekanik ventilasyon kullanma karar1 ve
ventilasyon destegi yontemi tamamen kisisel bir karar olmaya devam etmektedir.
Pediatrik hastalarin uzun siireli mekanik ventilasyon yontemleri, invaziv ve

noninvaziv mekanik ventilasyon yontemleri olarak siniflandirilir.[14]

4.3. Mekanik Ventilasyonun Tanim

Mekanik ventilasyon (MV) yasamsal bir fonksiyon olan solunum igleminin
yapay olarak ventilator ad1 verilen bir cihaz yardimi ile siirdiiriilmesidir. Giiniimiizde
yogunbakim {nitelerindeki teknolojik gelismelerle birlikte yogun bakim
hekimligindeki hizli ilerleyis mekanik ventilasyon uygulamasindaki 6nemi artirmistir.
Pediatrik hastalarda yeterli gaz degisimini saglamak, solunum sikintisini iyilestirmek
ve pulmoner veya diger bozukluklarin ¢6ziilmesini saglamak i¢in mekanik ventilasyon
siklikla kullanilir[19]. Hayati1 devam ettirmek i¢in gerekli olan spontan solunum tehdit

altinda oldugunda MV endikasyonu dogar. Bu durumlar Tablo 4.3’de 6zetlenmistir.
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Glinlimiizde hastalarin MV ihtiyacini belirlemede temel kriter hastalarin laboratuvar
degerlerinden ¢ok hekimin klinik kanaatidir. Mekanik ventilasyon ve siirekli pozitif
havayolu basinci, entiibe hastalarda hastaliklar1 siiresince destek tedavisi olarak
kullanilan yontemler olup, asil hastalig1 tedavi edici ve iyilestirici 6zellikleri yoktur.
Hastalarin entiibasyonu igin tiim olgular kapsayacak kesin laboratuvar Kkriterleri
yoktur. Oksijenasyonun noninvaziv yontemlerle diizeltilemedigi agir hipoksemilerde
mekanik ventilasyon tercih edilmelidir. Akut solunum yetersizligi olan gocuklarda
mekanik ventilasyon uygulanmasi mortaliteyi belirgin olarak azaltmis ve bu grup
hastaliklarda temel tedavi yontemlerinden biri halini almistir. MV’nun temel amaci
asid-baz dengesi ile gaz degisimindeki homeostazin diizeltilmesi ve korunmasidir

[20].

Temelde li¢ ana sorun vardir

1.Solunum diirtiisiiniin kaybedildigi ya da solunum kaslarin yetersizligine

bagli santral sinir sistemi ya da kas dokusu hastaliklar1

2.Artmis solunum cabasina ragmen solunum isinin yeterince yapilamadigi

solunum yolu hastaliklar

3.Yeterli solunum diirtisii olan ve solunum sisteminde bozukluk olmayan
ancak derin sedasyon gerektirecek girisimler nedeniyle solunum yolunu

glivenceye alinmasi igin elektif olarak yapilan olgular [21].

4.3.1. Evde mekanik ventilasyonu gereken hastalar

Evde mekanik ventilasyonu gereken hastalar iki gruba ayrilir.

1.Ventilator-yardim gereken hastalar: Bir ay ya da daha uzun siireli giinde 4 saat
siireyle mekanik ventilasyon gereksinimi olan hastalardir. Solunum destegi miimkiinse

noninvaziv yapilir miimkiin degil ise invaziv olarak yapilabilir.
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2.Ventilator-bagimh hastalar: Spontan solunum cabasi olmayan yada ciddi oranda
solunumu etkilenmis hastalar ile spontan solunum ¢abasi/diirtiisii olan fakat solunum
kaslar1 giigsiizliigii sebebiyle yeterince solunum yapamayan giiniin 16 saatten daha

uzun siireli igin mekanik bir yardim gereksinimi olan hastalardir.[21]

4.4. invaziv Mekanik Ventilasyon Endikasyonlar
Invaziv mekanik ventilasyon, kalici bir trakeostomi veya elektrofrenik pacing
cihazi aracili@iyla pozitif basingli ventilasyonu igerir. Genel bir prensip olarak, giinde
24 saat mekanik ventilasyon gerektiren kronik solunum yetmezligi ¢ogunlukla kalici
trakeostomi ve pozitif basingli ventilasyon ile tedavi edilir. Benzer sekilde, uzun siireli
mekanik ventilasyona ihtiyag duyan bebekler genellikle invaziv pozitif basingh
ventilasyon yontemi kullanilir [22]. Tablo 4.3 de uzun siireli mekanik ventilasyon

endikasyonlar1 gosterilmistir.

Tablo 4.3. Uzun Siireli Mekanik Ventilasyon Endikasyonlari [7]

Uzun Siireli Mekanik Ventilasyon Endikasyonlari

1.Gilindiiz ya da gece hafif derecede arteriyel karbondioksit retansiyonu (PaCO2
45-50 mmHg) ile birlikte kronik hipoventilasyona bagli semptomlar

2.Giin boyu anlamli arteriyel karbondioksit retasyonu

o Restiriktif hastaliklarda PaCO, >45mmHg
e  Obstriiktif hastaliklarda PaCO2_>55mmHg

3.Bir y1l i¢inde en az iki kez hiperkapnik solunum yetmezligi ( pH <7.35 ve PaCO:
>50 mmHg ile hastaneye yatis

4.Belirgin nokturnal hipoventilasyon ya da oksijen desatiirasyonu (en az 2 L/dk
nazal oksijen ile satiirasyonu kesintisiz 5 dakika %88 altinda olmasi)

5.Akut solunum yetmezligi nedeniyle invaziv mekanik ventilasyon uygulanan
hastalarda mekanik ventilasyondan ayirma ¢abalarinin basarisizlikla sonuglanmasi
(mekanik ventilasyon bagimliligi)
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e Mekanik ventilasyon bagimliligi: Dort haftadan uzun siiren yeterli tedaviye
ragmen ve en az 3 kez basarisiz denemesinin dokiimante (ayirma oncesi ve
sonrasi kan gazi, dakika solunum sayisi vb.) edildigi hastalar

6.Noninvaziv ventilasyonu endikasyonu olup asagidaki kriterlere sahip hastalar

e Hava yolu sekresyonlarini kontrol edemeyenler

e Kronik aspirasyona ve tekrarlayan pnomonilere sebep olabilecek yutma
bozuklugu

e NiV’u tolere edemeyen ya da bu tedavi ile diizelmeyen persistan
semptomatik solunum yetmezligi

e Ileri derece solunum kas yorgunlugu ya da paralizisi yiiziinden (yiiksek
spinal kord lezyonlari ya da son donem néromiiskiiler hastalik varligl) 16
saatten uzun siireli destegi gereksinimi

4.4.1. Invaziv mekanik ventilasyon yontemleri

Ventilatorden ayrilamayan hastalarda trakeostomi yoluyla pozitif basingh
ventilasyon dizi pozitif basingli ventilator, Ozellikle evde kullanilmak tizere
tasarlanmigtir. Evde ventilasyonunda kullanilan ¢esitli yontem ve tekniklerin ana

hatlar1 sekil 4.2°de gosterilmistir. [23]

7N
Evde ventilasyon
\__/
N N
Siirekli ventilasyon Kismi solunum destegi
destegi (Ozellikle gece)

H
H

Invaziv Noninvaziv
N SN
N N
Pozitif basing Pozitif basing
7N 7N
Volum kontrollii Basing kontrollii
Basing¢ kontrollii Voliim Kontrollii
S S~

Sekil 4.2. Evde Ventilasyonunda Kullanilan Cesitli Yo6ntem ve Tekniklerin Ana
Hatlar1 [23]
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4.5. Noninvaziv Ventilasyon (NiV)

Noninvaziv ventilasyon (N1V), endotrakeal tiip ve trakeostomi gerektirmeyen
teknikler kullanilarak ventilasyon desteginin verilmesini ifade eder. Devamli pozitif
hava yolu basinci (CPAP), iki seviyeli pozitif hava yolu basinci (BIPAP), yontemleri
seklinde uygulanabilir. NIV solunum yollarina siklikla pozitif basing veya hacim
uygular. En sik kullanilan yéntem BIPAP inspiryum ve ekspiryum iki degisik diizeyde
basing uygulamaktadir. Hacim ayarli ventilatorler kullaniciya belirli bir siire i¢inde
akim verir, bu islem ya hastanin kendi solunum eforuyla ya da belli bir solunum
frekansinin ayarlanmasi ile yapilir. Hastaya planlanan hacim verildikten sonra
sonlanir. Pozitif basin¢ uygulamasinda ise hastanin eforu ve havayolu karakteristigine
gore Onceden ayarlanmis basing hastaya uygulanir. Pozitif hava yolu destegi
uygulamasinda esas olan solunumun tetiklenmesidir. Bu da ya basing ya da akimdaki
degisiklikler ile olur. Kiiciik ya da zayif c¢ocuklar bu tetiklemeyi yapabilecek
inspiratuvar akimi olusturamayabilirler. Bu nedenle ventilator ayarlarinda frekansi
hastanin solunum hizindan daha yiiksek hizda diizenleyerek kontrollii modda

ventilasyon yapilmasi onerilebilir [5].

Noninvaziv ventilasyonun invaziv mekanik ventilasyona gore bir¢ok avantaji
vardir. Noninvaziv ventilasyon teknikleri iist solunum yolunu nemlendirme, 1sitma
gibi mekanizmalar1 korur. Hastanin yutkunma, konusma ve Oksiiriik fizyolojik
solunum yolu travmasi, laringeal sislik, ekstiibasyon sonrasi ses teli disfonksiyonu ve
hastane enfeksiyonlar1 dahil olmak tizere endotrakeal entiibasyonla iligkili risklerden
kaginabilirler. Noninvaziv ventilasyon, st solunum yollarinin dogal savunma
mekanizmalarini koruyarak ventilatér kaynakli pnomoni ve siniizit riskini azaltir
[24][25]. Basit ve kolay uygulanir, hasta bakimi daha kolay, aralikli kullanim imkan1

vardir, sedasyon gerekmez, hastane yatisi ve maliyeti daha azdur.

Noninvaziv ventilasyon evde kullanim i¢in uygundur fakat NIV uygulanan
¢ocuklarda kullanimda bazi dezavantajlar1 olabilir. Maske se¢enekleri azdir, maskeler
hasara yol acabilir, ventilasyon etkinligi daha azdir, hasta hareket ettiginde maske
kayabilir, sekresyon atilimi daha azdir ve 16 saatten fazla giinlik ventilasyon

gerektiren hastalar i¢in uygun degildir[25].
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4.6. Kronik Solunum Yetmezliginde NIV Endikasyonlari

Kronik solunum yetmezliginde genel olarak NIV baslama karari klinik
semptom bulgular1 varliginda solunum fonksiyon testleri, kan gazi Olg¢iimleri,
satlirasyon monitorizasyonu gibi bir¢ok etkenini birlikte degerlendirilmesiyle alinir.
Noninvaziv kontrendikasyonlar ve invaziv ventilasyona endikasyonlar1 asagidaki gibi

siralanabilir.

1. Kronik ve yavas ilerleyen solunum yetmezligi bulgular1 olmasi,
halsizlik, sabah bas agrilari, gece kabus, eniirezis, dispne, kor
pulmonele kronik hipoventilasyonla agiklanabilen ciddi
semptomlarin bulunmasi

2. Solunum parametreleri
e Parsiyel karbondioksit basinci (PaCOz) >45 mmHg
e Vital

kapasitenin (VK) beklenenin < %50

Maksimum inspiratuvar basincin (MIP)<60 cmH,0

Gece oksijen satiirasyonunun bes dakika siiresince devamli
olarak %90°1n altinda olmas1
3. Akut solunum yetmezligi nedeniyle sik tekrarlayan hastane

yatiglarinin olmasi [26]

Noninvaziv ventilasyon, genellikle uzun siireli ventilasyona ihtiya¢ duyan
hastalarin ilk tercihidir. Ancak invaziv olmayan pozitif basingli ventilasyonun
belirtildigi gibi ne giivenli ne de pratik oldugu durumlar vardir[14]. Noninvaziv

kontrendikasyonlar ve invaziv ventilasyona endikasyonlari tablo 4.4°de gosterilmistir.
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Tablo 4.4. Noninvaziv Ventilasyon Kontrendikasyonlar1 ve Invaziv Ventilasyon
Endikasyonlari

Evde Noninvaziv yerine Invaziv Mekanik Ventilasyon Uygulama Endikasyonlari

Hemodinamik olarak stabil olmayan hastalar

NIV‘un tolare edilememesi

Nazofarengeal ciddi darlik

Ileri derece solunum yetersizligi nedeniyle giinde 16 saat saatten uzun
ventilasyon gereksinimi

NIV‘un solunum yetersizliginin diizeltilmesinde yetersiz kalmasi

Kronik aspirasyona ve tekrarlayan pndmonilere sebep olan yutma bozuklugu

Apne ve solunum durmasi ataklari olan hava yolunu garanti altina alinmasi
gereken olgular

Ileri néromuskiiler hastaliklar1 ve spinal kord yaralanmalari olan hastalar

4.7. Noninvaziv Ventilasyon Ekipmanlari

NIV uygulamas: i¢in maske ve maskeyi tutan aparat, ventilatdr, ventilator

devresi, kafa bantlari, oksijen sistemi ve nemlendirici gibi ekipmanlar gereklidir.

Kullanimda olan maskeler, nazal maskeler, oronazal maskeler, total yiiz maskeleri,

helmet maskeler, nazal yastik¢ik ve agiz maskesidir.

4.7.1. Maskeler

Maske hastanin 6zelliklerine (yas, yiiz 6zellikleri, isbirligi derecesi ve solunum

bozuklugunun siddeti) baghdir. Kullanilan maske ne olursa olsun, havalandirmanin

etkinligini azaltabilecek hava kagaklarin1 simirlamak esastir. Bunun yaninda alerjik

olmayan materyalden liretilmesi, seffaf olmalari, 6lii bosluklarin kiiciik olmasi, kolay

takilip ¢ikartilmalari, ekshalasyon deliklerinin olmasi temel 6zellikleridir [27][28].

Cocuklarda maske se¢imi, basarili bir noninvaziv ventilasyon programi i¢in ilk

adimdir. Maske iyi yapismali, hava akigina kars1 diisiik direngli ve hafif olmali, etkin

ventilasyon ile uyumlu olacak sekilde cilde daha az baski uygulamali ve 6lii bosluk

hacmi en aza indirilmelidir. Nazal maskeler en sik kullanilan maskeler, ancak oronazal

ve tam yiiz maskeleriyle artan bir deneyim kazanilmaktadir. Daha nadir olarak nazal
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yastikcik, helmet, agizliklar ile BIPAP uygulanmaktadir. Nazal maske agzin kapali
tutulmasini, dolayistyla iyi bir kooperasyonu ve nazal pasajin agik olmasini gerektirir.

Bu nedenle daha c¢ok kronik solunum yetmezliklerinin uzun doénem tedavisinde

kullanilmaktadir. [27][28].

Avantajlart

= Olii bosluk oran1 azdir

= Kagak az goriiliir

= Aspirasyon riski diisiiktiir

= Daha konforludur

= Es zamanl beslenebilir, konusabilir

Dezavantaji
= Orta yiiz hipoplazisi
= Nazal erozyon
Oranazal maske ve tam yiiz maskesi nazal maskeye gore daha az hava kagagi

ve yliksek ventilasyon basinct saglar, hastanin agzindan solumasina olanak
verdiginden, daha az hasta uyumu gerektirir. Bu nedenle akut solunum yetmezliginde
daha cok tercih edilmektedir. Fakat oronazal maske de nazal maskeye goére daha
rahatsiz edicidir, konusmay1 ve oral alimi engeller. Tam yliz maskesi agzi, burnu ve
gozleri kaplar. Genel olarak, kolay yerlestirme ve uygulama ile dogru bir adaptasyon
elde etmek icin ¢ok az isbirligi gerekir ve bu maske tiirli, oronazal maskelere kiyasla
daha az cilt yaralanmasina neden olur. Oronazal ya da yiiz maskesi burun ve agzi
beraber Orttiigli i¢cin ventilatdr bozuldugu zaman, hasta maskeyi yiiziinden
cikarabilecek giice sahip degilse asfiksi gelisebilir. Bu nedenle oronazal ve tiim yliz
maskesi kullanilacaksa asfiksi valfi olanlar tercih edilmelidir. Tiim yiiz maskesi kagak

orani oldukga az olmakla birlikte aspirasyon riski gibi dezavantaji vardir [29].
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4.8. 1ki Diizeyli Pozitif Havayolu Basinci ( Bi-level intermittent Positive
Airway Pressure=BIPAP )

Noninvaziv pozitif basingli ventilasyon yonteminden biri olan BIPAP (iki
diizeyli pozitif havayolu basinci) inspiryum ve ekspiryumda iki degisik diizeyde
basing saglar ve en sik kullamilan ydntemdir. BIPAP, iki farkli seviyede solunum
destegi saglar. Bu yontem ayni solunum dongiisii iginde hava yolu agikligini korumak
i¢cin gereken basincin farkli olmasi ilkesine dayanir ve inspiratuar fazda daha yiiksek
degerler ve ekspiratuar fazda kiigiik degerler gerektirir. Standard BIPAP cihazlarinda
inspiratuar pozitif havayolu basinci (IPAP) ve ekspiratuar pozitif hava yolu basinci
(EPAP) ayar1 ve mod yapilabilmektedir. Basing destekli ventilasyon, solunum
kaslarinin kullanilmamasindan kaynaklanan atrofiyi onler ve daha az sedasyon
kullanimini, en diisiik hemodinamik yan etki riskini, tidal hacim ve ventilasyonun daha
iyi dagilimini destekler [30][31] .Tablo 4.5’te BIPAP‘in calisma mekanizmasi

gosterilmistir

Tablo 4.5. BIPAP Calisma Mekanizmasi [30][31]

Bi-level pozitif havayolu basinci (BIPAP)

IPAP EPAP
Inspiratuar pozitif havayolu basinci Ekspiratuar pozitif havayolu basinci

Tidal volumu artirir Atelektazileri azaltir
Dakika ventilasyonu artirir Soluk alma isini kolaylastirir
Nefes alma isini kolaylastirir Fonksiyonel rezidiiel kapasiteyi artirir

Alveolleri agik tutar
Atelektazileri acar
Gaz degisimini artirir

4.8.1 BIPAP Modlan
BIPAP in BIPAP S, BIPAP S/T ve BIPAP T yontemi olmak iizere ii¢ degisik

¢alisma modu vardir.

BIPAP S; Spontan mod, en yaygin kullanilan modlardan biridir. Ozellikle

noromuskiiler hastalifi ya da restriktif akciger hastaligit olan ve solunumun
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kontroliinde problemi olmayan hastalarda kullanilir. Hasta ile senkronize olarak
calisir. Giiniimiizdeki cihazlarda ST modu T modunu da kapsayacak sekilde
gelistirilistir. Spontan solunumu yeterli hastalarda kullanilan modlardan biridir. Hasta
ile sekronize ¢alisir, inspiratuar ve eksprituar basing cihaz iistiinde belirlenmis IPAP‘1

alir. Ekspiryum siiresince de dnceden belirlenmis EPAP’1 alir.

BIPAP S/T; Spontan/zamanli mod, bu modun kullanimi sirasinda inspiratuar
ve ekspiratuar basing belirlenir, basinglara ek olarak, makine iizerinde bir solunum hiz1
belirlenir. Hastanin solunum sayis1 onceden belirlenmis solunum hizininn altina
diistiigiinde, cihaz devreye girerek hastaya aktif solunum yaptiracaktir. Bu mod zaman
zaman apnesi olan hastalarda kullanilir. Ventilator, inspiratuar akis hizinda bir esik
degerinin altinda veya Onceden ayarlanmis bir zamanda bir diisiis algiladiginda

ekspirasyonda dongii yapar [27].Tablo 4.6°da BIPAP modlar1 gosterilmistir.

BIPAP T; Zamanli mod, Solunum isi tamamen makine tarafindan kontrol
edilmektedir. BIPAP iizerinde inspiratuar ve ekspiratuar basing belirlenir. Ek olarak
makine lizerinde solunum sayisi inspirasyon siiresinin belirlenmesi gerekir. Nadir
olarak kullamilir. Bazi cihazlarda ayrica BIPAP T modu varken, bazi cihazlarda BIPAP
T modu &6zellikleri BIPAP ST moduna entegre edilmistir.

Tablo 4.6. BIPAP Modlari

BIPAP Modlar
Mod BIPAP/S modu (Spontan mod) | BIPAP S/T modu (Spontan
/ zamanh mod)
Cihaz iizerinde | IPAP IPAP
ayarlanan EPAP EPAP
parametreler Solunum hizi

Inspirasyon siiresi

Solunum kontroliinde problem
Endikasyonlar | olmayan hastalar (N6romuskiiler | Apnesi olan hastalar
restiriktif akciger hastaliklari)
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Kronik solunum vyetersizligi varliginda basinglar olduk¢a diisiik baslanir
(IPAP/EPAP:5-6/3-4 cmH,0 gibi) asamal1 olarak arttirilir (her seferinde 1-2cmH;0
arttirilir). Genellikle ulasilan basinglar IPAP/EPAP:12-14/4-6¢cm H20 civarlarindadir.
Bazi durumlarda daha yiiksek basinglara ¢ikilabilir. Hastanin solunum sikintisinda
azalma, solunum sayisinda azalma, yardime1 solunum kaslarinin kullaniminda azalma,
kan gazlarinda iyilesme, hastanin BIPAP ile uyumlu solumasi etkili bir ventilasyon

sagladiginin gostergesidir.

4.8.2. BIPAP etkinliginin degerlendirilmesi
Huzursuzluk, hemodinamik olarak stabilitenin bozulmasi, oksijenasyonun
kotiilesmesi, sekresyonlarin temizlenmesindeki zorluklar BIPAP 1n etkili olmadigimin

gostergesidir. Tablo 4.7°de etkili BIPAP ile etkili ventilasyon gosterilmistir. [32]

Tablo 4.7. BIPAP ile Etkili Ventilasyon [32]

BIPAP etkinliginin degerlendirilmesi

Hastanin solunum sikintisinda azalma

Solunum sayisinda azalma

Hastanin BIPAP ile uyumlu olmasi

Oksijenasyon ve kan gazinda iyilesme

Yardimci solunum kaslariin kullanilmasinda azalma

4.9. Noninvaziv Ventilasyon Komplikasyonlari

Cocuklarda noninvaziv ventilasyon kullanimiyla ilgili ciddi komplikasyonlar
bildirilmemistir. Fakat baglica komplikasyonlar gastrik distansiyon, gastrik
perforasyon, pndomomediastinum, pndmotoraks, yiiz dersinde abrazyon, burunda
kuruluk, siniis konjesyonu veya gozde irritasyondur. En sik goriilen komplikasyonlar
ise deride ¢okme ve lilserasyondur. Asir1 kuruluk, tikaniklik, burun akintis1 veya burun
kanamas1 gibi nazal semptomlar nedeniyle uyum sorunlar1 ortaya ¢ikabilir. Bu
semptomlar nemlendirme ve 1sitma yoluyla 6nlenebilir, azaltilabilir veya ¢oziilebilir.

Abdominal distansiyon nadir goriilen bir problemdir. Orta yiliz hipoplazisi esas olarak
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yasamin ilk donemlerinde noninvaziv ventilasyona baslayan hastalarda
tanimlanmistir. Bu durum fizyognomik degisikliklere, ortodontik problemlere neden
olabilir ve obstriiktif uyku apnesi olusturabilir veya kotiilestirebilir. Bebeklerde, kiigiik
cocuklarda veya uzun siireli noninvaziv ventilasyon uygulanan c¢ocuklarda
maksillomandibular biiyiimenin izlenmesi gereklidir. Ozellikle yiize basing olan
yerlerin yart basisii engelleyen uygun malzemelerle desteklenmesi, yara,
enfeksiyonlarin tedavisi, nazal ve yiliz maskelerini doniisiimlii kullanilmasi ile bu yan
etkiler azaltilabilmektedir [33] .

4.10. Noromuskiiler Hastaliklarda Noninvaziv Ventilasyon Uygulamalar:
Sagliklt ¢ocuklarda solunum yiikii, yani kisinin bir nefes olusturmak i¢in
yapmast gereken caba diisiiktiir, solunum kaslarinin kapasitesi normaldir ve merkezi
sinir sistemi solunum kaslarina uygun sekilde komut verir. Noromuskiiler hastaliklar
heterojen bir grup olmasina ragmen progresif kas gii¢stizliigii iist solunum tonusunu
ve etkili oksiiriigiin azalmasi, sekresyonlarin temizligindeki zorluklar gibi solunum
fonksiyonlarmi olumsuz etkileyen birgok hastalikta benzerdir. Solunum kaslari
solunum yiikii ile bas edemediginde hiperkapni ve hipoksemi ile tanimlanan
hipoventilasyon meydana gelir. NMH c¢ocuklarda sik goriilen kifoskolyoz, solunum
yiikiinii artirabilir ve solunum kaslarinin mekanik dezavantajina neden olarak alveolar
hipoventilasyonu hizlandirabilir. Cocukluk déneminde NIV gerektiren en yaygin
NMH, Duchenne muskiiler distrofi (DMD) ve spinal muskiiler atrofidir (SMA). SMA
hastaliginin seyri sirasinda solunum yetmezligi kaginilmazdir, ancak hastaligin seyri
slireci bireyler arasinda farklilik gosterir. Alveolar hipoventilasyon, SMA tip | veya Il
olan ¢ocuklarda da yaygindir. Omurilik yaralanmasi ile iligkili solunum yetmezliginin
onemi, yaralanmanin diizeyine baghdir. Zayiflamis kaslar artan viicut kiitlesi ve
metabolik taleple bas edemeyebileceginden, NMH'l1 cocuklarin solunum durumunun
biiyiime ile bozulabilecegine dikkat edilmelidir. NIV, yeterli bir tidal hacim ve dakika
ventilasyonu saglamak i¢in her bir inspirasyon sirasinda pozitif basin¢ uygulayarak
hastanin nefes almasina yardimcit olan noninvaziv bir ventilator yardimidir.
Noromuskiiler hastaligr olan g¢ocuklarda kaslardaki gligsiizliik nedeniyle Oksiiriik
etkinligi azalmistir. Enfeksiyonlar sirasinda yeterince 1yi temizlenemeyen hava yolu

sekresyonlari, atelektazilere, ventilasyon-perfiizyon uyumsuzluklarina ve hipoksiye
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neden olabilir. Bu nedenle gogiis fizyoterapisi NMH tedavisinde 6nemli bir yer tutar.

Gogis fizyoterapisi ile sekresyonlarin mobilizasyonu saglanir. [34][35]

Noromuskiiler hastaligi olan c¢ocuklarda Oncelikle uyku ile iliskili
hipoventilasyon geligir. Asemptomatik NMH olan ve uyku ¢alismasinin yapilamadigi
hastalarda gece boyunca teknik olarak uygun sartlarda takip edilebilen oksijen
satlirasyonunun %93 ve {izerinde olmasi, klinik olarak anlamli bir gece
hipoventilasyonunu ekarte eder. Solunum yolu enfeksiyonlar1 ve sik aspirasyonlara
bagli olarak bu hastalarda giindiiz solunum yetersizligi de gelisebilir.
Hipoventilasyonu olan hastalarda hipoventilasyonu diizeltmek tek basina oksijen
tedavisi kullanilmamalidir. Bu hastalarda hipoventilasyonun en etkin tedavisi
noninvaziv pozitif basingli ventilasyondur. NMH‘li ¢ocuklarda NIV'nun genis
kullanimi, ¢ocuklarda NIV'nun yararlarini degerlendiren simnirli sayida ¢alisma vardir.
Az sayida hastay1 kapsayan c¢alismalar, NIV'nun gece ve giindiiz gaz degisiminde
diizelme, uyku kalitesinde iyilesme ve uykuda solunum bozuklugu ile iligkili
semptomlarin azalmasi ile iligkili oldugunu gostermistir. Beslenme destegi ve 0ksiiriik
destekli tekniklerle iliskili NIV'un da SMA Tip I bebeklerde sagkalimi arttirdig
gosterilmistir. NMH'h kiiciik cocuklarda NIV'nun torasik deformiteleri ve buna baglh
olarak torasik ve akciger hipoplazisini nledigi gosterilmistir. Klinik pratikte NIV
gelismis beslenme, kilo alimi1 ve biiyiime ile iliskilidir bu da solunum isinin azalmasi
ve bunun sonucunda kalorik yanma ve gelismis yeme ve yutma ile iliskili olabilir.
Uzun siireli NIV trakeostomiden kacinarak evde cocuk ve ailesi icin iyi bir yasam

kalitesiyle yasamasina imkan yaratmaktadir [36][37].

4.11. Trakeostomi

Cocuklarda havayolu anatomik olarak eriskinlere gore bazi farkliliklar
gostermektedir. En dar kismin vokal kordlarin daha asagisinda yer almasi, kikirdak
yapinin yeterince sert olmamasi gibi nedenler hava yolu pasajinin 6dem veya baska
mekanizmalarla kolayca bozulmasina neden olabilir. Trakeostomi kavrami, antik
Yunan kokenlidir ve bir agiklik yaratmak anlamina gelmektedir [38]. Trakeostomi
farkli nedenlerle hastanin trakeasindan boyundan yapilan bir kesi ile tiip takilmasina

denmektedir. Son otuz yilda ventilasyon destegi gereken hastalarda da sekresyonlarin
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temizligi ve uzun sureli entlibasyon sonucunda gelisen laringeal lezyonlar nedeniyle
de trakeostomi acilmaktadir. Giiniimiizde yogunbakimlarda en sik trakeostomi
endikasyonu uzun siireli entiibasyondur. Evde invaziv mekanik ventilasyon
trakeostomi yolu ile saglanmaktadir. Bir ¢ocugun trakeostomi yerlestirilmeden dnce

endotrakeal olarak entiibe kalmasi gereken siire konusunda kesin bir fikir birligi
yoktur.[39][40]

Giliniimiizde hastaliklarin karmasiklagsmasiyla birlikte bir gocuga trakeostomi
acilmas1 karar1 multi-disipliner olarak verilmelidir. islem hakkinda ¢ocuk yogun
bakim doktoru, ¢ocuk gogiis hastaliklari doktoru, ¢cocuk cerrahi veya kulak burun
bogaz doktoru ve aile birlikte karar vermelidir[41]. Amerika'da yapilan bir aragtirmada
trakeostomi agilmasi gereken siit ¢ocugu sayist 100.000 vakada bir olarak tespit
edilmistir ve trakeotomi agilan g¢ocuklarin 6nemli kismini (%32) siit ¢ocuklar
olusturmaktadir. Adélesanlar ikinci 6nemli grubunu olusturmakta ve 6zellikle ciddi

travmatik beyin hasar1 sonucu trakeostomi agilmaktadir [42].

4.11.1. Trakeostomi Endikasyonlari

Sekil 4.3 de trakeostomi endikasyonlar1 6zetlenmistir.

Ust Solunum Uzams Ventilasyon
Obstriiksiyonu Ihtiyaci Pulmoner Bakim

. s o *Bronkopulmoner . :
Kraniofasiyal displazi Sik aspirasyon

se.ndromlar -Konjenital kalp . Yeter_siz 6ksﬁr}ne
* Pierre-robin sekansi hastaligi + Kronik enfeksiyon
* Enfeksiyon *Norolojik hastaliklar * Trakeoozofageal
« Bilateral kord «Spinal muskiiler atrofi fistiil

paralizisi Tipl * Bazi cerrahiler
* Subglottik stenoz «Serebral palsi oncesi koruyucu
« Malignite -rlﬁonjeni:[[all santral amach

s ipoventilasyon

* Yabanci cisim se?]dromu y
* Yam_k . . *Diger agir
+ Konjenital larinks néromuskiiler

anomalleri hastaliklar

Omurilik zedelenmeleri

Sekil 4.3. Trakeostomi endikasyonlari [41]
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4.11.2. Trakeostomi komplikasyonlar:

Trakeostomi acildiktan sonra ortalama 5-7 gilin sonra yara yeri iyilesmesi
baglar. Hekimin tercihine gore bagli olarak kafli ve kafsiz trakeostomi kaniilleri
kullanilir. Uygun trakeostomi kaniil boyu se¢imi i¢in (yas /4 +4) formiilii kullanilir.
Evde mekanik ventilator destegi alan ¢ocuklarda 6liim nedeni en sik dekaniilasyon ve
mukus tikaglar1 gibi trakeostomi kazalaridir. Bu tip engellenebilir kazalar aile ve
bakim veren kisiye takeostomi tiipii bakimi ve kantil degisimi egitimi verilerek 6ne
gegilebilir. Kaniillerin sorun olmasa bile 14-21 giinde bir degistirilmesi onerilmekle
birlikte tiretici firmanin 6nerisine gore degisim siklig1 belirlenmelidir. [41].Cocuklarda
trakeostomi komplikasyonlar1 oranlar1 degerlendirildiginde %10-58 arasinda

saptanmugtir. Tablo 4.8°de trakeostomi komplikasyonlar1 gosterilmistir [43].

Tablo 4.8. Trakeostomi Komplikasyonlari [43]

| Trakeostomi Komplikasyonlar:
Ciltalt1 amfizem
Kanama
Enfeksiyon
Graniilom olusumu
Kaniil tikanmasi
Stomal Stenoz
Trakeal iilserasyon
Aksidental dekaniilasyon
Pnémomediastinum

4.11.3. Trakeostomi ile taburcu olacak ¢ocuklarin bakim vericilerine verilecek
egitimler

En az 2 bakim vericiye bu egitimler verilmelidir. Cogunlukla bakim vericiler
anne ve babadan olugmaktadir. Ancak bazan baska aile {iyeleri ya da 6zel hemsireler
de bakim verici olabilir. Trakeostomi ile taburcu olacak hastanin bakim vericilerine

verilecek egitimler agagida siralanmistir.
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A.Hava yolu yonetimi

1. Kismi dekaniilasyon ve tiip tikanmasini tespit edebilmesi
2. Acil durumlarda trakeotomi kaniilii degistirebilmeli
3. Acil durumlarda kardiyopulmoner canlandirma yapabilmeleri

B.Trakeostomi bakimi

1. Trakeotomi cilt bakimi, ped degisimi ve bagciklarin degisimini yapabilmeli

2. Enfeksiyonlar taniyabilmeli

C.Temel hasta degerlendirilmesi ve nabiz oksimetri takibi
1. Oksijen ihtiyacini anlayabilmeli ve gerekli durumlarda oksijen verebilmeli

2. Ambu balon valf maske ile manuel solunum yaptirabilmeli

D.Aspirasyon
1. Aspirasyon ihtiyacini belirleyebilmeli (satiirasyon diismesi sekresyon artmasi
gibi)
2. Aspirasyon yapabilmeli
3. Aspirasyon cihazi bakimini yapabilmeli

4. Sekresyonlarmn donemsel artislarin enfeksiyon gelisimine isaret olduguna

dikkat etmeli [44][38]

E. Acil ¢cantas1 hazirlanmasi ve kullanilmasi
1. Yedek kaniil, aspirasyon sondasi, ambu gibi malzemelerin bulundugu bir ¢anta

yaninda bulunmali

F. Ventilator

1. Ailelerin ventilatoér bagimli ¢ocuklarin cihaz ile ilgili temel konular1 bilmeli

G. Beslenme
1. Hastaya uygun beslenme teknigini bilmeli ve igerigini bilmeli
2. Yutma bozuklugu olan hastalarda gastrostomi ve nazogastrik sonda ile

beslenme yapabilmeli [45]
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4.12. Kronik Solunum Yetmezlikli Hastanin Eve Gonderilmesi ve Hastanin Evde
izlemi

Hastay1 ventilator destegiyle eve taburcu etmeye hazirlamak, ¢ok sayida klinik
ve psikososyal faktorden biiyiik Olgiide etkilenecek olan bir planlama gerektirir.
Hastayr miimkiin oldugu kadar en hizli sekilde tedavi edip hastaneden taburcu etme
asil amactir. Boylece hem hastanede yatisa bagli riskler azalacaktir hemde ev
ortaminda iyilesme sansi artacaktir. Bu tiir hastalar i¢in uygun ekipman ve kaynaklari
saglamak, organize etmek ve finanse etmek daha karmasik ve zaman alicidir ve en iyi
sekilde siirecte daha deneyimli merkezler tarafindan yiiriitiiliir veya yonetilir. Kisiye
0zel taburculuk plani multidisipliner bir yaklasim gerektirir. Taburculuk planlamasi en
erken donemde baslanmali hastay: takip eden doktor ile konugma yutma ve solunum
fizyoterapistleri, diyetisyen, hemsire, psikolog ile beraber yiiriitiilmelidir.

Ventilator ekipmaninin yonetimi, giivenli ve etkili ev ventilasyonu i¢in hayati
bir unsurdur. Bunu basarmak ve evde terapi ile ilgili kaygiy1 azaltmak icin hastalarin
ve bakicilarin, becerilerinin periyodik olarak yeniden degerlendirilmesi ile ekipmanin
kullanimi, temizlenmesi ve bakimi konusunda egitilmeleri gerekir. Aile olasi
komplikasyonlara karsida hazirlikli olmalidir. Rutin ve acil durumlar i¢in kiminle
temasa gecilecegi ve bu tiir durumlari neyin yol agtig1 konusunda agikca ana hatlariyla
aileye anlatilmalidir. Ebeveynler ve bakim verenler doktor esliginde pratik yaptiktan

sonra kendilerini rahat hissettiklerinde taburcu edilmelidir.[46]

4.12.1. Kronik solunum yetmezlikli hastanin evde stabilizasyonu

Hasta eve taburcu olmadan once vital bulgular: stabil ve monitorize enfeksiyon
olmadigina ve uygun niitrisyonu durumu saglanmis oldugundan emin olmaliyiz. Evde
hastanin stabil olmasini saglamak i¢in asagidaki hususlara dikkat edilmelidir.

1. Havayolunun stabil olmasi ve hava yolu agikliginin saglanmasi ve tiipiin
degisikliklerine izin verecek yeterli biiyiikliikte stomas1 olan trakeostomi ya
da noninvaziv ventilasyon ile minimal aspirasyon riski bulunmasi

2. PaCO:2 35-45 mmHg olmasi, FiO2 (%40) stabil ve diisiik PEEP (5 cmH20)
ile yeterli oksijenasyon elde edilmesi (arteriyel oksijen satiirasyonu %90)

3. Diisiik oksijen ihtiyaci veya olmamasi

4. Ventilator parametrelerinde degisiklik yapma ihtiyact duymamasi

28



5. Sik enfeksiyon gecirmemesi, medikal olarak stabilite en az 1-2 haftadir
saglanmis olmali

6. Biiyiime egrisinde artis ve yeterli beslenme programi uygulanabiliyor olmali

7. Ev kosullar1 cihazlar odaya uygun bir sekilde yerlestirilmeli, acil
malzemelere kolay ulasilmalidir. Enfeksiyonlarin 6nlenebilmesi igin

ekipman ve ev ortaminin temizligine dikkat edilmesi [47]

4.12.2. Evde gerekli olan malzemeler

1.Ventilatéor: Ev tipi mekanik ventilatér/BIPAP/CPAP cihazi hastanin
ihtiyacina gore dikkate alinmasi gereken ilk faktdr, her bir hasta i¢in en uygun
ventilator tipini ve hangi moda ayarlanmasi gerektigini belirlemektir.

2.Nemlendirici: Su anda NIV sirasinda ihtiyag duyulan ve en etkili
nemlendirme sistemi net olarak tanimlanmamustir. Aktif ve pasif nemlendiriciler
kullanilabilmektedir. Ancak genellikle yogun, koyu sekresyonu olan hastalarda veya
ist solunum yolu kurulugu veya burun tikanikligi sorun haline geldiginde kullanilir.
Cihaz tizerinde kademeli ayarlardan uygun olan seg¢ilebilir.

Trakeostomili hastalarda ise nemlendirme ¢ok daha oOnemlidir. Yetersiz
nemlendirme trakeostomi kaniiliinde tika¢ olusumu ve hayati tehlikeye yol
acabilmektedir. Bu nedenle daha sik olarak evde iken aktif (elektrikli su konulan
nemlendiriciler) transfer ya da yolculuk sirasinda ise pasif nemlendiricilerin (Is1 nem
tutan filtreler=HME) kullanilmas1 6nerilmektedir.

3.Ventilator devreleri: Engellenmek igin ayda 1 kez degistirilmeli, dezenfekte
edilebilen ventilator devresi secilmelidir.

4.Sarjh transfer aspiratorii: Tercihen sarjl aspiratorler se¢ilmelidir.

5.Aspirasyon sondasi1 ve eldiven: Aspirasyon sondalart miimkiinse 1 kez
kullanilmali, enfeksiyon agisindan once trakeostomiden sonra agiz ve burun i¢i aspire
edilmelidir. Steril olmayan eldiven kullanilabilir (hi¢bir yere dokunmadan aspirasyon
sondasinin 5 cm’lik kismina dokunulmadan)

6.Nabiz oksimetre cihazi: Oksijene ihtiya¢ duyan hastalara temin edilmelidir.

7.Nebiilizator

8.Yedek trakeostomi tiipii: Hastanin kullandig1 boy takilamadigi durumda

daha kiiciik ¢apli trakeostomi kaniilii siirekli bulundurulmadir.

29



9.Fizyoterapi cihazlari: Oksiirtme cihazlar1 ve fizyoterapi amagli malzemeler
hasta kullanimina uygun olmalidir.

10.Balon hava kesesi

11.Beslenme iiriinleri, seti, torbasi: Nazogastrik sonda ya da gastrostomi
tiipiinden beslenen hastalara temin edilmelidir.

12.0ksijen konsantorii: Evde siirekli oksijen ihtiyaci olan hastalara oda
havasin1 konsantre ederek maksimum (%95) oksijen saglayabilir.

13.Transport icin oksijen tiipii

14.Gerektiginde yara bakim iiriinleri [47][48]

4.13. Kronik Solunum Yetmezlikli Hastanin izlemi

Her kronik solunum yetmezligi hasta icin izleme programi olusturulmali,
izlemenin evde mi ya da hastanede mi yapilacagi onceden planlanmalidir. Eve
gonderildikten sonra mutlaka izlenmelidir. Ilk kontrol hasta icin en uygun siirede
yapilmali bu siire 1 ayr gegmemelidir. Sonraki kontrolle hastalarin ek sikayetleri
olmadig1 siirece 2-3 ay aralarla yapilabilir. Fizik muayenede vital bulgular
degerlendirilmeli, oksijen satiirasyonu 6l¢iilmeli, venoz kan gazi degerlendirilmelidir.
Ventilatdr parametresi kan gazi sonucuna gore ayarlanmalidir. Hastanin BIPAP ya da
ev ventilator ayarlar1 pH:7.34-7.44 araliginda PCOz: 35-45 araliginda olacak sekilde
ayarlanmalidir. Her kontrole hastanin cihaz ile birlikte gelmesi ve oksijen tiipiinde
yeterli oksijen olup olmadigi, hastanin cihaza uyumu, cihaz iizerindeki calisma ve
tedavi siireleri kontrol edilmelidir. Hastanin cihaz kullaniminda karsilastig1 zorluklar
mutlaka sorgulanmali gerekirse uygun degisiklikler yapilmalidir. Hastaya yapilan
aspirasyon tekniginin dogrulugu, aldig1 tedaviler ve uygulama sekilleri, yara, agiz
bakimi, beslenmesi, trakeostomi kaniilinii 3 haftada bir degistirilmesi mutlaka
sorgulanmali ve kontrol edilmelidir. Trakeostomiden MV destegi alan hastalar i¢in her
kontrolde trakeostomi gerekliliginin devam edip etmedigi degerlendirilmelidir.
Gereksinimi ortadan kalkmigsa kapatilmalidir. Iyi bir takip hastanin tedaviye olan
inancin1 ve zaman iginde uyumunu artirmasi, servis yatist gerektirmeyen hafif
ataklarin erken fark edilerek ilerlemeden tedavi edilmesini saglamasi ve hasta ve

ailesinin moral ve motivasyonun artirmasidir [49].
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4.14. Kronik Solunum Yetmezligi Olan Cocuklarda Rehabilitasyon

Glinliik yasam aktivitesi kisitlanmig kronik akciger hastaliklarinda
rehabilitasyonun temel amaci, istenen yasam kalitesini ulasmak i¢in bireyin
maksimum fonksiyonel potansiyelini elde etmektir. Evde bakimin ana hedeflerinden
biri iglevi iyilestirmek, yasam kalitesini iyilestirmek ve bagimsizligi desteklemektir.
Gecgmiste en sik kronik obstriiktif akciger hastaliinda uygulanmis olup giiniimiizde
Kistik fibrozis, bronsektazi, néromuskiiler hastaliklar (NMH) gibi bir kronik akciger
hastaliklarinda ve gdgiis kafesi anomalilerinde basarili bir sekilde kullanilmaktadir.
Cogu rehabilitasyon programi merkez tabanlidir ve bu da ulagim veya mesafe sorunlari
nedeniyle bazi EMV’1u hastalar i¢in bir engel olabilir. Rehabilitasyon, tibbi yonetim,
egitim, terapotik egzersiz, beslenme, psikososyal destek, konusma iletisim terapisi
fonksiyonel yetenekleri gelistirmek i¢in fiziksel ortamin degistirilmesi ve uyarlanabilir
ekipman kullanimini igerir. Altta yatan hastalik bircok sistemi etkileyebileceginden,
multidisipliner bir ekip ¢alismasi1 gerektirir. Rehabilitasyon ekibi iiyeleri tarafindan
hastanin degerlendirilmesi, rehabilitasyon sirasinda miimkiin oldugunca erken
yapilmalidir. Ekibin her iiyesi hastayla birlikte hem kisa hem de uzun vadeli hedefleri
belirler ve hastaya ilerlemesi hakkinda olumlu geri bildirim saglamak i¢in bu hedeflere
ulagilabilir ve ger¢ekei olmalidir. Yatakta ya da tekerlekli sandalye de kisisel bir
program hazirlanmali ve zayif oldugu alanlarda daha fazla calisilmalidir. Sinirlt
hareketlilik, yasam kalitesinin oniindeki en biiyiik engeldir. Dolagima katki saglamak,
eklemlerin hareket kabiliyetini artirmak, kas giiciinii ve dayanikligini artirmak,
solunumu giliclendirmek ve balgami hareketlendirmek tedavinin ana hedefleridir.
Egzersiz yogunlugu arttikca egzersize yanit1 degerlendirmek i¢in kalp hizi, solunum

hizi, kan basinci ve nabiz oksimetresi izlenmelidir. [45][50]

4.14.1. Pulmoner rehabilitasyon

Tekrarlayan enfeksiyonlar akciger hasarma ve diger akciger hastaliklarinin
ortaya c¢ikmasmna yol agar. Pulmoner rehabilitasyon, kronik solunum yetmezligi
tedavisinde tamamlayicidir ve havayollarinin temizlenmesinde, nefes darliginin
giderilmesinde ve gogiis ekspansiyonunun artirilmasinda onemli role sahiptir.
Hastalarin pulmoner rehabilitasyonu postiiral drenaj, perkiisyon ve vibrasyon gibi kisi

bagimli yontemleri; otojenik drenaj ve aktif solunum teknikleri dongiisii gibi kontrollii
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solunum egzersizlerini; pozitif ekspiratuar basing, hava yolunda ossilasyon saglayan
cihazlar ve yiiksek frekansli gogiis duvart oSsilatorii gibi solunum yollarinin
temizlenmesinde yardimer cihazlarin kullanimini igerir. Trakeostomili hastalar i¢in
derin aspirasyon yontemleri kullanilabilir. Hastalar da solunum fonksiyon bozuklugu
oldugunda, {ist ekstremite kaslari siklikla yardime1 solunum kaslar olarak kullanilir.
Bu kaslar1 egitmek dnemlidir ve hem egzersiz hem de solunum i¢in kaslarin ayn1 anda
kullanimim1 en aza indirmek i¢in baglangicta hasta solunum yardimi alirken

yapilmalidir. [50][51]

4.15. Beslenme ve Kilo Kaybi

Yetersiz beslenme kas erimesini ve yorgunlugunu siddetlendirebilir, obezite
ise gogiis duvarma binen yiikii artirir. Her iki durum da solunum ve fonksiyonel
kapasite {lizerinde olumsuz bir etkiye sahip olabilir, bu da hareketliligi ve hastanin
genel bakimimi daha zor hale getirir. Noromuskiiler bozukluklari olanlarda, ¢igneme
ve yutma kaslarinin zayiflig1r veya zayif koordinasyonu, agiz acikligimnin azalmasi,
yorgunluk ve nefes darlig1 hastanin agizdan alimini azaltabilir ve yetersiz beslenme
riskini artirabilir. Benzer sekilde, noninvaziv solunum destegi giindiiz periyoduna
onemli dl¢iide uzatilirsa, yemek i¢in bos zaman azalabilir. Malnutrisyonun ev mekanik
ventilasyonu kullanan ndromuskiiler ve kisitlayici bozukluklari olan hastalarda yaygin
bir sorun oldugu gosterilmistir. Bu nedenle evde ventilasyon kullanan hastalarda
beslenme ve yutma durumunun periyodik olarak degerlendirilmesi, besin takviyesinin

gerekli olup olmadigini belirlemek ig¢in 6nemlidir [23].

32



5. MATERYAL VE METOD

5.1. Caliymanin Amaci ve Tipi

Calismamiz Medipol Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklari tarafindan 2012-
2021 willart arasinda bagvuran tiim ev ventilasyon hastalarin verileri retrospektif
incelenerek gerceklestirildi. Ailenin evde bakim bilgileri ve temel bakim planlari
aileler aranarak ve hastane kayitlar1 taranarak sorgulandi (sorgu formu Ek-2’de
gosterilmistir [52]). Hastalarin mevcut durumlarina iliskin bilgileri kaydedildi.
Medipol Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu tarafindan onay alind1. Bronkoskopi,
trakeostomi, dekaniilasyon denemelerinden dnce tiim ebeveynlerden /yasal vasilerden

yazil1 bilgilendirilmis onam alind.

5.2. Dosyalardan Elde Edilen Bilgiler
5.2.1. Hasta bilgileri

2012 yilindan bu yana invaziv ve noninvaziv ventilasyon (NiV) ile hastaneden
taburcu edilen ¢ocuklarin tarihsel bilgileri tibbi kayitlardan elde edilmistir. Calismaya
dahil edilen hastalarin yas, cinsiyet, viicut agirligi (persantil egrisine uygun), ek
hastalik varligi kaydedildi. Verilerine saglikli olarak ulasilan, evde ventilasyon destegi
alan 65’i kiz, 66’1 erkek toplam 131 hasta ¢alismaya dahil edildi. Ev ventilasyon

baslama yas1 ve ev ventilasyon ile takip siiresi (ay olarak) kaydedildi.

USEV (Uzun donem ev ventilasyonu) 24 saatlik giiniin tamami veya bir kismi1
icin ve hastane /akut olmaya bakim ortamlarinin disinda en az 3 ay boyunca nefes
almak i¢in mekanik bir yardim gereksinim olarak tanimlanmistir. Demografik bulgular
ve beslenme durumu, mekanik ventilasyon uygulama sekli (invaziv MV, noninvaziv
MV), trakeostomi agilma zamani, evdeki izlem siiresi, sag kalimi, altta yatan hastalik
(solunum yetmezligine neden olan primer tani), eslik eden hastaliklarin varligi ve

kronik komorbiditeler (gastrodzofageal reflii ve beslenme/yutma problemleri vb.)

kaydedildi.

Primer bozukluklar néromuskiiler bozukluk (NMH), ndrolojik hastalik,
konjenital santral hipoventilasyon sendromu, akciger parankimal hastaligi, hava yolu

anomalileri, kardiyovaskiiler hastalik (KVS), genetik/sendromik/metabolik hastalik ve
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toraks deformiteleri olarak siiflandirildi. Eslik eden komorbiditeler kaydedildi. Son
bir yil i¢inde ¢ocuklarin mevcut durumlari, hastaneye veya acil servise yatiglar1 ve
servis veya yogun bakim initesinde yatislar1 toplandi. Cocuklarin egitime devam
edebilme ve hareket yetenekleri de kaydedildi. Hastalar kontrole gelirken kullanilan
araglar Ozel arag, ambulans ve birden fazla sekilde (ambulans, toplu tasima, taksi)

olmak tlizere siniflandirildi.

5.2.2. Ev ventilasyon bilgileri

Ev ventilasyonunu baglatma karari elektif veya ekstiibasyon yetmezligi/uzamis
ventilasyon olarak siniflandirildi. Polisomnografi (PSG) kan gazi analizi ve/veya
klinik solunum durumu (hipoksemi, hiperkarbi, persistan atelektazi, artmis solunum
eforu, kontrolsiiz kalp yetmezligi) nedeniyle elektif ev ventilasyon karari alindi.
Hastalara oksiirtme cihazlar1 kullanmamiza ragmen sik aspire etmemize karsin
sekresyonlar1 temizlemeyen, sik sik aspire eden, ekstiibasyon basarisizlig1 olan, tim
yogun bakimda cabalara ragmen iki haftayr gecen entiibasyon siiresi, NIV
ventilasyona ragmen hipoksiyi diizeltemedigimiz hastalarda ve 16 saatten fazla
solunum destegi ihtiyact olan hastalarda trakeostomi tercih edildi. Giincel solunum

destegi ihtiyaclar1 incelendi. Takip siiresi i¢indeki solunum destegindeki degisikler
kaydedildi.

Hastanede ev ventilasyonu baslatilacagi birimler, evde ventilasyona baslama
kararindan taburcu olmaya kadar gegen siire, bronkoskopi bilgileri toplandi. Evde
ventilasyonun tipi, modlari, ekipmanlari, siiresi ve zaman periyodu (kismi/tiim giin)
dahil edildi. Kullanilan maske tipleri (tiim yiiz, nazal, oranazal) olmak iizere
smiflandirildi. Gogilis fizyoterapisi perkiisyon, vibrasyon, otojenik drenaj, aktif
solunum dongiisii ile veya goglis duvarinda ossilasyon saglayan cihaz (vest gibi)
yontemlerle gogiis fizyoterapi yontemleri incelendi. Oksiirtme igin kullanilan manuel

ve Okslirtme cihazlar kaydedildi.

5.2.3. Aile ve bakim verenlerin bilgileri
Bakim verenlerin ve ebeveynlerin evde bakim konusundaki bilgilerine yer

verildi. Anne babanin egitim diizeyleri kaydedildi. Ev kosullar1 (merkezden uzaklik)
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ve evdeki ekipmanlar (0ksiiriik destek cihazi, fizyoterapi igin siirekli yiiksek frekansh
akim cihazi, beslenme cihazlari) teknik yardim desteginin mevcudiyeti de dahil edildi.
Ailelerin ve bakim verenlerin aspirasyon teknikleri incelendi. Aspirasyon teknigine
gore steril teknik (steril kateterler ve steril eldivenler) ve modifiye temiz teknik (steril
kateterler ve temiz eldivenler) olarak siniflandirildi. Cihazla ilgili teknik sorun
oldugunda ulasabilecekleri kisiler kaydedildi. Aspirasyon, cihaz, ambu, kaniil
degisimi ve trakeostomi bakim egitimleri alip/almadiklar1 kaydedildi. Ev ventilasyon
materyalleri oksijen tiipii/oksijen konsantratorii, yedek kaniil, yedek kii¢iik kaniil,
nebiilizator, nabiz oksimetri, ambu, jenerator kesintisiz gii¢ kaynagi, nemlendiricin
mevcudiyeti kaydedildi. Ailelerin hastaneden uzakliklar1 10 km’den yakin, 10-50 km

arasi, 50 km’den uzak olmak iizere 3 grupta toplandi.

5.2.4. Beslenme ve niitrisyon bilgileri

Hastalarin beslenme sekilleri peroral, nazogastrik, gastrostomi (PEG) veya
birden fazla yontem olarak smiflandirildi. Aspirasyon semptomlar: (6ksiiriik,
morarma, hirilti, satiirasyon diisiikliigi) olan hastalara yutma degerlendirilmesi
yapildi. Beslenme sirasinda uygun pozisyon verilmesi ve besinlerin kivaminin
artirlmas1  gibi modifikasyonlarin da dahil olmak {tizere gerekli Onemler
degerlendirildi. Gastrodzofageal reflii acisindan hastalar incelendi. Reflii tanisi
ozafagus-mide-duodenum grafisi (OMD) ph metre/impedans, endoskopi, klinik ve
birden fazla yontem kullanilarak hastalara tani1 konuldu. Anti reflii cerrahisi kag

hastaya uygulandigi kaydedildi.

5.3. Istatistiksel Analiz

Toplanan verilerin analizi Statistical Package for Social Sciences (SPSS)
Software for Windows, siiriim 18.0 ile gerceklestirildi. Kategorik degiskenler say1 (n)
veya yiizde (%) olarak sunulmustur. Siirekli degiskenler medyan olarak yiizde 25 ve

75 olarak gosterilmistir.
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6. BULGULAR VE SONUCLAR
6.1. Hastalarin Genel Ozellikleri

2012-2021 yillar1 arasimnda Medipol Universitesi Cocuk Gogiis Hastaliklar
Klinigi’nde ev ventilasyonu baslanmis hastalarin verileri retrospektif — olarak
degerlendirilmistir. Toplam 131 hasta calismaya alinmistir. Caligmaya alinan 131
hastaniin 12°si takipten ¢ikti, 9 kisi solunum destegi ihtiyaci kalmadi, 1 kisi erigkine
devir edildi. Cinsiyet dagilim1 65 kiz hasta (%49.6), 66 erkek hasta (%50.4) olarak
bulundu. Hastalarm ortanca yas1 32 aydi (21-53 ay arasi). Invaziv ve noninvaziv
mekanik ventilasyon baglama ortanca yast 9 ay olarak saptandi. Taburcu olduktan
sonra ev ventilasyonlu hastalarin ortanca takip siiresi 23 aydi. Calismamizdaki 16 hasta
kaybedildi.

Noromuskiiler hastaliklar (NMH) en sik goriilen primer taniydi. %60'm da
(n:78) NMH'lar vardi ve bunlarin ¢cogunda (n:70) Tip-1 spinal muskiiler atrofi (SMA)
vardi. Hastalarin %16°sinda (n:22) serebral palsi ve direngli epilepsi gibi nérolojik
hastaliklar, %15’inde (n:19) genetik, sendromik veya metabolik hastalik, %6’sinda
(n:7) akciger parankimal hastaliklar1 ve hava yolu anomalileri, %3'inde (n:2)
kardiyovaskiiler bozukluklar, %4‘tnde (n:3) konjenital santral hipoventilasyon
sendromu (CCHS) vardi. Sekil 6.1°de hastalarin birincil tanilar1 gosterilmistir.
Persantil (p) egrisine gore kilo dagilimi1 3-10p arasinda %51°in de (n:24), 25p-50p
arasinda %31 (n:17), 5-75 p arasinda %9 (n:4), 75-90 p arasinda %9’u (n:4) olarak
hesaplandi. Sekil 6.2°de kilo dagilimlari gosterilmistir.
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Birincil Tam

A

s NMH = CP/Epilepsi = Genetik hastaliklar = BPD/BO = KVC = Santral Hipoventilasyon

Sekil 6. 1. Hastalarin Tanilar

Kilo (Persentil)

m3-10p m25-50p m50-75p mW75-90p

Sekil 6.2. Kilo Dagilimlari
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Tablo 6.1. Calismaya Alinan Hastalarin Genel Ozellikleri (n, %)

Cinsiyet n % ggt_z;rgc‘%
Kiz 65 49.6
Erkek 66 50.4
Toplam Hasta sayisi 131 100
Takipten ¢ikan 16 12.2
Olen 12 9.2
Eriskine devir 0.7
Tyilesti 9 6.8
Takipte 93 71.1
Tamlar
Noromuskiiler hastalik (SMA) 78 60
Norolojik hastalik (CP, Epilepsi) 22 15
Genetik/Sendromik/Metabolik hastalik 19 12
Kronik akciger hastal1g1_ (BI_DD,BO,Hava 7 6
yolu anomalileri)
Kardiyovaskiiler bozukluklar
Santral hipoventilasyon
Yas (ay) 32 (21-53)
Ev ventilasyonu (IMV/NIV) baslama yas1 (ay) 9 (5-22)
Ev ventilasyonu ile takip siiresi (ay) 23 (9-36)

6.2. Ventilasyon Ozellikleri

Hastalarin %65.5'ine (n:86) invaziv ventilasyon, %34.5'ine (n:45) noninvaziv

ventilasyon uyguland:. invaziv ventilasyon uygulanan trakeostomili 15 hasta dekaniile

edildi. Dekaniilasyon oncesi tiim hastalara bronkoskopi yapildi. Noninvaziv
ventilasyonlu hastalarin 9’una BIPAP S, 36’sina BIPAP ST modu kullanild.
Ventilasyon modlari, maskeler ve ventilasyonla ilgili veriler Tablo 6.2 de

gosterilmistir.
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Tablo 6.2. Mekanik Ventilasyon Tipi, Modlar1 ve Kullanilan Maske Tipleri

Mekanik ventilasyon tipi, modlari ve kullanilan maske tipleri
n (%)
Mekanik ventilasyon tipi
Invaziv MV 86 (65.5)
Noninvaziv MV 45 (34.5)
NIV mod
BIPAP S 9(7)
BIPAP ST 36 (27.5)
Maske Tipi
Nazal 43 (95)
Oronazal /Tim yiiz 2 (5)

Ev ventilasyonu baglama yeri %75’i (n:99) pediatrik yogunbakim {initesi, %20’
si (n:26) servis, %5°1 (n:6) acil miisade ve poliklinikti. Sekil 6.3’de gosterilmistir.

Ev Ventilasyon Baslama Yeri

B 1.Yogunbakim
M 2. Servis

| 3. Acil Misade/Poliklinik

Sekil 6.3. Ev Ventilasyon Baslama Yeri

Bu hastalarin %69.5’una (n:91) ekstiibasyon basarisizligi, %30.5’ine (n:42)
elektif olarak ev ventilasyonu baslandi. Calismamizda solunum destegi siiresi
konusunda 131 hastanin 104’{iniin verilerine ulasildi. Calismamizda ev ventilasyonu
ile izleme alinan hastalarin %56.7si (n:59) kismen (12 saatten az), %43.3’{i (n:45) tam

(12 saatten uzun) solunum destegi aliyordu. Hastalarimizin giincel solunum destegi
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durumlart; %64.3’4 (n:68) ayni solunum destegine devam ediyor, %10.1°i (n:10)
sadece trakeostomi, %7.3’i (n:7) trakeostomitoksijen kullaniyor, %7.3’i (n:7)
dekantile ve oksijen kullanmiyor, %0.9’u (n:1) dekaniile sadece oksijen kullaniyordu,
%5.5’1 (n:6) dekaniile +NIV, %3.7’si (n:4) tam destekten kismen destege doniistii (12
saatten kisa), %0.9’su (n:1) kismi destekten tam destege (12 saatten uzun) doniistii.
IMV ile izleme alinan hastalara trakeostomi agilmasi, egitimler eve yollamaya hazir
olan gegen siire ortalama 15 giin (min:5 max:60) olarak saptandi. Calismamizda gogiis
fizyoterapisi konusunda 120 hastanin verilerine ulasildi. Hastalarin hepsi gogiis
fizyoterapisi aliyordu. %73.3’i (n:88) perkiisyon, vibrasyon, otojenik drenaj, aktif
solunum dongiisii gibi yontemleri ile %26.7’s1 (n:32) cihazla (vest gibi) yontemlerle
gdgiis fizyoterapi yapryordu. Oksiiriik fizyoterapisi konusunda 107 hastanin verilerine
ulasildi. %56.1°1 (n.60) mekanik in-eksiiflator (cough assist gibi), %66.5°1 (n:7) manuel
yontemler kullaniyorken, %37.4’i (n:40) Oksiiriikk terapisi kullanmiyordu. Tablo

6.3°de gosterilmistir.
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Tablo 6.3. Ev Ventilasyon Ozellikleri

Ev ventilasyon Ozellikleri n (%)
Ev ventilasyonu Nedeni
Ekstiibasyon basarisizligi 91 (69.5)
Elektif (Klinik olarak karar verildi) 40 (30.5)
PSG/Kan gazi 4(3)
Solunum Destegi Ihtiyaci (Giinde)
Giinde < 12 saat 59 (56.7)
Glinde >12 saat 45 (43.3)
Giincel Solunum Destegi
Ayni1 solunum destegi 68(64.3)
Dekaniile +NIV 6(5.5)
Dekaniile +sadece oksijen 1(0.9)
Dekaniile +oksijen yok 7(7.3)
Trakeostomi+oksijen 7(7.3)
Sadece trakeostomi 10(10.1)
Tam destek > Kismi 4(3.7)
Kismi—>Tam destek 1(0.9)

Gogiis fizyoterapisi
Hepsi aldi/aliyor 120(100)
Perkiisyon/vibrasyon/otojenik

drenaj/ aktif /solunum dongiisii 88(73.3)
Vest 32(26.7)
Oksiiriik terapisi
Mekanik eksiiflator (cough assist) 60(56.1)
Manuel yontemler 7(6.5)
Terapi almiyor 40(37.4)

6.3. Hastaneye Yatis

Hastaneye solunum problemi nedeniyle basvuru son bir yilda ortanca sayis1 3
(2-5) olarak saptandi. Calismamizda son 1 yilda acil servise basvuru konusunda
93¢iniin verilerine ulasildi; hastalarin %40.9’u (n:38) hi¢ basvurmamis, %24.7’1
(n:23) 1 kez, %16.1’i (n:15) 2 kez, %7.5’i (n:7) 3 kez, %5.4 (n:5) 4 kez, %5.4t (n:5)

5 ve lizeri acil bagvurusunda bulunmus.

Y ogunbakim yatig1 93 hastanin verilerine ulasildi; son bir y1lda %62.6’s1 (n:57)
hasta hi¢ yatmamis, %25.3’4 (n:24) 1 kez, %9.1°1 (n:9) 2 kez, %3’ (n:3) 3 kez
yogunbakim yatis1 oldu.
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Solunum problemi nedeniyle 93 hastanin verilerine ulasildi.Bu hastalarin
%28’si (n:27) hig servise yatmadi, %37°si (n:35) 1 kez, %14.5’1 (n:13) 2 kez, %14.5’1
(n:13) 3-4 kez, %5’i (n:6) 5-15 kez servis yatis1 oldu. Tablo 6.4’de gosterilmistir.

Tablo 6.4. Hastaneye Yatis Siklig1

Yatis n (%)
Acil
1 kez 23 (24.7)
2 kez 15 (16.1)
3 kez 7 (7.5)
4 kez 5(5.4)
5 ve lizerine 5(5.4)
Hig 38 (40.9)

Yogunbakim
1 kez 24 (25.3)
2 kez 9(9.1)
3 kez 3(3)
Hig 57 (62.6)

Servis
1 kez 35 (37)
2 kez 13 (14.5)
3-4 kez 13 (14.5)
5-15 kez 5 (6)
Hig 27 (28)

6.4. Evde Bakim ve Egitimin Ozellikleri

Hastanede kaldiklar siire boyunca rutin olarak ev ventilasyonu alan hastalarin
ailelerine ve bakicilarina bir egitim programi saglanmistir. Calismamizdaki hastalarin
bakimu ile ilgili ellerindeki materyaller soruldu. Ventilasyon destegi alan hastalarda
aspirator, oksijen tiipii ve konsantrator, nebulizatér, ambu maskesi, nabiz oksimetresi,
kesintisiz giic kaynagi ve nemlendirici mevcudiyeti sorgulandi. Oksijen tiipii veya
oksijen konsantratorii %44°in de (n:40) vardi, %56’sin da (n:51) yoktu. Calismamizda
verilerine ulastigimiz tiim hastalarin %100 (n:112) nebiilizatér, nabiz oksimetri,
ambuya sahipti. Jenerator kesintisiz gii¢ kaynagi %9 (n:8) hastamiz da var, %91 (n:81)
hastada yoktu. invaziv solunum destegi alan hastalarin kaniil degisimi %63.9’una
(n:46) aile tarafindan evde yapilirken, %36.1°1 (n:26) hastanede kaniil degisikligi
yapiyordu. Yedek kaniil %96 hastada varken (n:72), %4 ‘iiniin (n:3) yedek kaniil yoktu.
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Yedek kiigiik kaniil %92’sinin (n:68) vardi, %8’inin (n:6) yoktu. invaziv solunum
destegi alanlarin %93’iiniin (n:80) hastanin nemlendiricisi vardi %7 sinin (n:6)

nemlendiricisi yoktu. Hastalarin ev ventilasyon donanimlar1 sekil 6.4°te gosterilmistir.

Ev Ventilasyon Donanimlari
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Sekil 6.4. Ev Ventilasyon Donanimlari

Calismamizdaki diger sonuglara bakacak olursak; tiim aileler ve bakim
verenler aspirasyon, cihaz, ambu, kaniil degisimi ve trakeostomi bakim egitimi aldu.

Sekil 6.5’de aile egitimi 6zetlenmistir.
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Kaniil
Degisim

Trakeostomi
bakim

Aspirasyon

Sekil 6.5. Aile Egitimi

Hastalarin aspirasyon teknikleri goz oniine alindiginda 104’{iniin verilerine
ulagildi. %67.3’0 (n:70) steril teknik, % 32.7’si (n:34) modifiye steril teknigi
kullanmaktadir. Taburcu olmadan tiim ailelere cihaz bakim ve kurulum egitimi verildi.
Cihazla ilgili teknik sorun oldugunda teknik servis gorevlilerine hastalarin %93.4’i
(n:100) zamaninda ulasmis, %4.7’si (n:5) ulasamamuglar, %1.9°’u (n:2) hi¢ sorun
olmadigi igin gerek duymamis. Teknik ekipmanin bakimi temizligi, gerekli pargalarin
degisim zamanlari ilgili yeterli bilgileri %89.7 sinin (n:100) vardi, %3.7” si (n:4) yok,
%6.6’s1n da (n:7) kismen vardi. Hastalarin kullandiklar1 cihazla ilgili teknik sorun
oldugunda ulasabilecekleri kisiler %96.3’tiniin (n:104) belli, %3.7’si (n:4) belli
degildi. Bu bilgiler tablo 6.5’te 6zetlenmistir.
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Tablo 6.5. Cihaz ve Aspirasyon Teknikleri (n, %)

Teknik sorun oldugunda Kisiler n (%)
Zamaninda ulagilmis 100(93.4)
Ulasamamis 5(4.7)
Gerek duymamig 2(1.9)

Cihazla ilgili teknik sorun oldugunda ulasabilecekleri Kisi

Var 104 (96.3)
Yok 4 (3.7)
Aile tarafindan kismen veya
tamamen kaniil degisimi
Yapildi 46 (64)
Yapilmadi 26 (36)
Aspirasyon teknigi
Steril teknik 70 (67.3)
Modifiye steril teknik 34 (32.7)

6.5. Nutrisyon ve Beslenme Sekli

Caligmamizda 93 hastada yutma bozuklugundan siiphenildi. %75.2’sine (n:70)

yutma c¢aligsmasi yapilabildi. Geri kalan %24.8°1 (n:23) gozlemsel ve /veya klinik

olarak (6ksiiriik, morarma, hirilti, satiirasyon diistikliigli) yutma bozuklugu diisiiniildii.

Toplam 81 hastada yutma bozuklugu tespit edildi. Bu hastalarin %82.7’sine (n:67)

kivam artiric1 (thickener) onerildi. Hastalarin beslenme yontemleri degerlendirildi ve
hastalarin %26 (n:31) peroral, %28’i (n:33) nazogastrik (NG/ND), %43' (n:49)
peg/gastrostomi (PEG) ve %3’i (n:2) birden fazla yolla besleniyordu. Sekil 6.6° da

gosterilmistir.

Oral %26 NG %28

Beslenme
Yontemi

PEG %43 Birden fazla %3

Sekil 6.6. Beslenme Y Ontemi

45



Reflii tanis1 %29.9’una (n:23) &zafagus-mide-duodenum grafisi (OMD) ile,
18.2 sine (n:14) ph metre/impedans, %18.2’si (n:14) endoskopi, %28.6°s1 (n:22)

Klinik ve %5.1’i (n:4) birden fazla yontemle konuldu. Anti reflii cerrahi %16.7°sine

(n:19) hastaya uygulandi. Tablo 6.6’da gosterilmistir.

Tablo 6.6. Yutma Bozuklugu ve Reflii Tanisi

Yutma bozuklugu ve reflii n (%)
Yutma bozuklugu
Diisiindiiren bulgular (hirilt1,0kstirtik) 93 (100)
e Klinik olarak diistiniilen 23 (24.8)
e Yutma ¢aligmasi 70 (75.2)
Yutma bozuklugu (kivam artici)
Thickener kullantyor 67 (82.7)
Thickener kullanmryor 14 (17.3)
Reflii tedavisi
Anti-refli kulland1 66 (61.1)
Anti-reflii kullanmadi 42 (38.9)
Son kontrollerinde reflii tedavisi
Devam ediyor 38 (57.5)
Devam etmiyor 28 (42.5)
Reflii tanisi
Omd 23 (29.9)
Ph metre/impedans 14 (18.2)
Endoskopl 14 (182)
Klinik 22 (286)
Birden fazla 4 (5.1)
Anti reflii cerrahi
Uygulandi 19 (16.7)
Uygulanmad1 95 (833)
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6.6. Sosyodemografik Ozellikleri

Calismaya alinan hastalarin ailelerinin sosyodemografik 6zellikleri incelendi.
Anne ve baba egitim diizeylerine bakildiginda {iniversite mezunu anne %43 (n:49),
%33 (n:39) lise mezunu, %8 (n:10) ortadgretim mezunu, %9 (n:11) ilkdgretim
mezunu, %7’ si (n:6) okur yazardi. Baba egitim diizeyleri ise %54’1 (n:62) iiniversite
mezunu, %28 ‘i (n:32) lise mezunu, %7’si (n:8) orta-6gretim mezunu, %8’ si (N:9)

ilk6gretim mezunu, %3’1 (n:4) okur yazar olarak saptandi.

Sekil 6.7°de annenin ve babanin egitim diizeyleri karsilagtirmali gosterilmistir.

Egitim Diizeyi
100%
90%
80%
70%
60% 54%
50% 43%
40% 33%
30% 28%
20% .
0% 8% 7% 9% 8% %
os e EE ..
Universite Lise Ortadgretim ilkdgretim Okur yazar

H Anne M Baba

Sekil 6.7. Anne ve Baba Egitimi
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Primer bakim veren %96 (n:111) anne, %4°i (n:4) diger aile tiyeleri (bakici)
olarak saptandi. Sekil 6.8’de gosterilmistir.

' Anne %96
L ——
Bakic1 %4 f

Sekil 6.8. Bakim Veren Hasta Yakini

Calismamizda hastalarin hastane kontrol ig¢in ulasimi konusunda 102 hastanin
verilerine ulasildi. Kullanilan araglar %25.5’1 (n:26) 6zel arag, %18.6’s1 (n:19)
ambulans, %55.9’u (n:57) birden fazla sekilde (ambulans, toplu tagima, taksi) arag
kullantyordu. Hastalarin yasadigi yerlerin merkezimize uzakligi %30’°u (n:35) <10
km‘den yakin, %28’i (n:32) 10-50 km %42’si (n:48) >50 km uzaklikta yasiyordu.
Sekil 6.9°da ifade edilmistir.

Yasanilan Yerin Uzaklig1

H <10 km
M 10-50 km

B >50 km

Sekil 6. 9.Hastalarin Yasadig1 Yerin Hastaneye Uzaklig1
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Calismaya alinan ¢ocuklarin %79.7’si (n:87) heniiz okul ¢aginda degil, %11’
(n:12) okul ¢aginda ama egitim almiyor, %8.3’ii (n:9) evden egitim aliyor %1°1 (n:1)
okula gidiyor. Tablo 6.7°de gosterilmistir.

Tablo 6.7. Hastalarin Egitimleri ve Kontrol i¢in Ulagim

Egitim n (%)
Okul ¢aginda degil 87(79.7)
Okul ¢aginda ama egitim almiyor 12 (11)
Evden egitim aliyor 9(8.3)
Okula gidiyor 1(2)
Kontrole gelirken arag
Ozel arag 26 (25.5)
Ambulans 19 (18.6)
Taksi / toplu tagima 57 (55.9)

Calismaya almman hastalarin hareket kisitliligi incelendiginde %71°1 (n:73)
yataga bagimli, %21‘1 (n:22) tekerlekli sandalye dahil oturabiliyor, %4’i (n:4)
yiiriiyebiliyor, %4’1 (n:4) disar1 ¢ikabiliyordu. Sekil 6.10’da gosterilmistir.

Yataga
bagiml
%71

Oturabiliyor
%21

Yiiriiyebiliyor
%4

Disar1
cikabiliyor
%4

Sekil 6.10. Hastalarin Hareket Kisitliligt
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7. TARTISMA

Bu calisma, lglincli basamak merkezimizde ev ventilasyonu uygulanan
cocuklarin temel 6zelliklerini ortaya koymaktadir. Ev ventilasyonu alan hasta sayisi
yillar i¢inde artmaktadir. Uzun siireli ev ventilasyonuna (USEV) ihtiya¢ duyan
cocuklarin sayist 1980'lerden bu yana yiiksek gelirli iilkelerde siirekli olarak artmastir.
Walls ve arkadaslarinin yapmis oldugu calismada, 1994 ve 2010 yillar1 arasinda
yayginhigin Ingiltere'de 0.2/100.000'den 6,7/100.000 30 kat arttig1 bildirilmistir.[53]
Italya'da prevalansi 4.2/100.000 [54] Awvusturya’da 7.4/100.000 [55] Kore'de
4.4/100.000 olarak bildirilmistir[56]. Ulkemizde ev tipi ventilasyon kullanan hastalar
icin ulusal bir kayit sistemi olmadigindan ¢ocuklarda kullanim prevalansi hakkinda

¢ok az sey bilinmektedir.

Pediatrik yogunbakimdaki gelismeler ve daha iyi ekipmanlarin mevcudiyeti,
bu teknolojiye bagimli hastalarda yasam siiresinin uzamasina ve kalitesinin artmasina
neden olmustur [1]. USEV, aile hayatindaki sikinti ve aksakliklar1 en aza indirir,
hastane enfeksiyonlarmni onler, hastanelerde yataklari bosaltir ve saglik bakim
maliyetlerini diistiriir. Tibbals ve arkadaslari, evde saglik bakim maliyetlerinin hastane
servislerine gore 7 kat yogun bakim {initelerine gore 25 kat daha diisiik oldugunu
bildirmistir[57]. Cesitli arastirmalar, diisiik ve orta gelirli iilkelerden iyi organize
edilmis TUgiincii basamak hastanelerinin de yeterli USEV programlarim
uygulayabilecegini gostermistir[5]. Ulkemizde 2000 yilindan bu yana evde
ventilasyon uygulanmasina ragmen bugiine kadar az sayida calisma yaymlanmistir,
bunlardan birkag tanesi trakeostomili ¢ocuklarin sonuglarin1 degerlendiren digerleri

ise smirli sayida hasta i¢eren tek merkezli calismalardir[5][58].

NIV, kronik solunum yetmezligi igin referans tedavi olmustur. Bu ventilasyon
sekresyona bagli akut hava yolu tikanmasi, kazara dekaniilasyon, trakeal yaralanma
ve solunum yolu enfeksiyonlar1 dahil olmak {izere trakeostomi ile ilgili
komplikasyonlar1 6nleyebilen yaygin ve basit bir yontemdir, invaziv ventilasyon ise
bir yasam destek ventilasyonu yontemidir, daha yiiksek bir maliyetle daha fazla

teknoloji becerisi ve 24 saat bakim gerektirir[59].
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Evde uzun siireli invaziv ve noninvaziv ventilasyon uygulanan g¢ocuklarin
oraninda {ilkeler ve merkezler arasinda 6nemli farkliliklar bildirilmistir. Tek merkezli
caligmalarda diisiik invaziv ventilasyon ylizdeleri bildirilmis olsa da (Toronto'da %17
ve Arjantin'de %14) ulusal kayitlar genellikle invaziv ventilasyon i¢in daha yiiksek
yiizdeler bildirmistir (italya'da %41, Birlesik Krallik'ta %75, Kore'de %49 ve
Avusturya' da %34)[52][53][1]. Bununla birlikte IMV/NIV oranlari, hastalarmn altta
yatan etiyolojilerine ve yasma gore klinik yonetimdeki farkliliklar bulunabilmekte,
bizim calismamizda, hastalarmmizin %65.5‘1 IMV oldugunu, %34.5’i NIV oldugu
saptandi. Merkezimizde daha agir hastalarin izlenmesi, baska merkezlerde ev
ventilasyonu baslanip merkezimize takip icin yonlendirilmesi ve iilkemizde NIV
uygulayan uzmanlarm azlig1 nedenleriyle IMV kullanan hastalarimizin daha yiiksek

oldugu distiniilmektedir.

Cocuklarda solunum destegi gerektiren kronik solunum yetmezliginin en sik
nedenleri noromuskiiler hastaliklar, konjenital santral hipoventilasyon sendromu,
spinal kord yaralanmasi, kraniofasial anomaliler, kronik akciger hastaligi, ciddi
trakeobronkomalazi ve bronkopulmoner displazidir [60]. Néromuskiiler hastaliklar ev
ventilasyonu baslanan ¢ocuklarda en sik goriilen primer taniydi. Bu hastalarda
ozellikle noninvaziv ventilasyon ilk tercihimizdi. Hastaligin erken evrelerin sadece
oksiirtige yardimci teknikler yeterli iken hastaligin ilerlemesi ve enfeksiyon, anestezi
gibi kritik donemlerde nedenlerle solunum bozuklugu ortaya ¢ikmasi buna bagli olarak
gece veya giindiiz noninvaziv ventilasyon baslanabilmektedir. Bunlarin yetersiz
kalmasi durumunda invaziv ventilasyon gerekmektedir. NMH’lar heterojen bir
hastalik olmasi nedeniyle NIV baslanmasi igin kesin bir goriis yoktur. Klinik
pratigimizde yogunbakimda ekstiibasyon basarisizligi, NIV ayrilamama, gece/giindiiz
hipoventilasyonu, polisomnografi bulgularina goére baglanabilmektedir. Hastalarin
onemli bir kismi1 hizli ilerleyici kas hastaligina (SMA, Duchenne) sahip oldugundan,
proaktif (6nleyici) olarak baglanabiliyor.

NMH’lar da NIiV; gece ve giindiiz hipoventilasyonlar1, akut solunum
yetersizligi, gogiis deformitelerini diizetmek, yasam siiresini uzatmak, anesteziye bagl

sorunlart diizeltmek i¢in kullanilmaktadir. Uzun dénem ev ventilasyonu alan NMH
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hastalarda yapilan arastirmada Ortalama yas1 12.3 olan 30 hasta ¢alismaya alinmis. Bu
calismaya alinan hastalarin hem gece hem giindiiz hipoventilasyon bulgulari diizelmis.
Solunum sikintis1 indeksi, uykudan uyanma, uykuda kalp hizi ve uyku mimarisin de
diizelme goriilmiis[61]. Ozellikle SMA Tip 1 hastalarinda ¢ok fazla hastane yatist
olmaktadir. Yapilan ¢alismalarda NIV ve mekanik in-eksiiflator ya da manuel olarak
beraberinde yapildig1 zaman doktora basvurular, antibiyotik kullanim siklig1, hastane

yatis1 belirgin azalmistir [62].

Noninvaziv destegi alan bir caligmada akut solunum yetersizligi olan
(pnémoni) 3 ay-18 yas (ortalama 8.1 yas) 15 noéromotor ve néromuskiiler hasta
calismaya alinmis. 12 vakada (%75) NIV basar1 elde edilmis. Hastalarin pH ve PCO>
degerlerinde belirgin diizelme olmus. Biitlin vakalar iyi tolare etmis. 5 vakada basiya
bagli gegici cilt lezyonlar1 goriilmiis [63]. Baska bir calismada kronik solunum
yetmezligi olan 62 hasta da (32/62 SMA) basar1 oran1 %86 olmus. NIV hastalarin
basarili oldugu bu hastalarda yogunbakim yatis siiresi ve hastane yatis siiresi NIV
kullanmayan hasta gruplarina gore siiresi daha kisa oldugu tespit edilmis. Hastalarin
kalp tepe atimi, solunum sayis1 (SS), pH, PaCO: 4 saat i¢inde diizelmeye baslamas.
Ayni ¢alismada 4 saatte SS, 4-8 saat de pH ve PaCo» diizeyinde diizelme olmasi bu
yontemin basarili oldugu bildirilmis[64]. Yapilan baska bir ¢aligmada erken donemde
NIV baslanan grupla ve ihtiyac1 oldugunda NIV baslanan grup arasinda belirgin yasam
stiresi farki oldugu bulunmustur[65]. Bizim ¢alismamizda da 6zellikle SMA tip 1
hastalar1 i¢in solunum yetmezIligi bulgular1 gelismeden 6nce solunum yetmezligini,
goglis deformitesini engellemek ya da azaltmak ve dispneyi diizeltmek i¢in tiim
semptomatik SMA Tip 1 hastalarina NIV baslandi. Diger kas hastaliklar1 olan
gruplarda semptomlar ortaya ¢iktiginda baslandi. Kronik solunum yetmezligi olan
hastalarda 6zellikle de santral apneleri olan hastalarda sadece oksijen ayni1 zamanda

sadece CPAP’ta verilmemeli bu hastalarda BIPAP tercih edilmelidir[66].

Calismamizda NIV kullandigimiz néromuskiiler hastaligi olan hasta sayisi
anlamli olarak daha yiiksekti ve 2 yasin altinda daha fazla hasta vardi. invaziv
ventilasyon, 6zellikle gece ve giindiiz ventilasyona ihtiya¢ duyan daha biiytlik cocuklar

icin genellikle etkili bir ilk basamak tedavi olarak kabul edilir. Ozellikle kiiciik
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cocuklar i¢in NIV igin uygun maskelerin bulunmasi, mekanik eksiiflator cihazlar gibi

diger ekipmanlarin temini diisiik gelirli aileler i¢in sorun olabilmektedir.

Uzun stireli hastanede potansiyel iyilesmeyi gozlemlemek ve beklemek yerine
trakeostomi ve invaziv ventilasyon ile devam etmek taburculugu kolaylastirir ve
maliyeti diistiriir. Sik aspire etmemize ragmen sekresyonlar: temizlemeyen, sik sik
aspire eden, ekstlibasyon basarisizligi olan, yogun bakimda tiim ¢abalara ragmen iki
haftayr gecen entiibasyon siiresi olan, NIV ventilasyona ragmen hipoksiyi
diizeltemedigimiz hastalarda ve 16 saatten fazla solunum destegi ihtiyacit olan

hastalarda trakeostomi tercih edilmektedir.

Kas hastalarinda ve kronik akciger hastaliklarinda gece hipoventilasyonu,
giindiiz hipoventilasyonundan aylar dncesinden baglayabilmektedir. Polisomnografi
(PSG) ile gece hipoventilasyonunun erken saptanmasi ve daha fazla elektif NIV
baslamasi miimkiin olabilmektedir [1]. Ulkemizde yiiksek maliyeti ve gocuklara
yonelik sertifikali uyku laboratuvarlarinin smirli  sayida olmasi nedeniyle
polisomnografi ¢cok fazla hastada yapilamamaktadir. Klinik semptomlar ve kan gazi
sonuclarina gore uyku ¢alismalar1 bir¢ok vakada ventilasyon ihtiyacini tanimlamada
onemlidir. Ev ventilasyonu baslamadan once uyku calismasi orani iilkeler ve
merkezler arasinda farklilik gostermektedir. Kim ve arkadaslarinin Giiney Kore'de
polisomnografinin smirli sayida hastada (%3.3) miimkiin oldugunu bildirmesine
ragmen, Leske ve arkadaslarinin g¢aligmasinda Arjantin'de hastalarin %70°inde

ventilasyon baglangicindan 6nce uyku ¢aligmasi vardi.[67][56]

Cocuklarda uzun siireli ev ventilasyonu (USEV) kullanimi birincil tani iilkeden
tilkeye farklilik gostersede, ndromuskiiler hastalik (NMH), ensefalopati ve hipoksik
beyin hasar1 en sik endikasyonlardir. Bu degiskenlikler kiiltiirel 6zellikler, evde
mekanik ventilasyonuna erigim ve 6deme programida dahil saglik bakim sistemleri
gibi bir¢ok faktorden etkilenebilir [55]. Bizim ¢alismamizda %60'1inde (n:78) NMH'lar
vardi ve bunlarin ¢ogunda tip-1 spinal muskiiler atrofi (SMA), %16’sinda serebral

palsi ve direngli epilepsi gibi norolojik hastaliklar, %15’inde genetik, sendromik veya
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metabolik hastalik, %6°sinda akciger parankimal hastaliklar1 ve hava yolu anomalileri

vard.

Calismamizda tiim hastalar ¢ift diizeyli basing destekli ventilator (BIPAP)
kullaniyordu. Olgularin %95'inde nazal maske ile NIV uygulandi. Kusma sirasinda
akciger aspirasyonu riskinden dolay1 oronazal ve tam yiiz maskeleri ¢ok dikkatli
kullanilmalidir. Bu 6zellikle bebekler ve kiigiik cocuklar i¢in oldugu kadar kas hastast,
serebral palsi veya zihinsel engel nedeniyle maskesini ¢ikaramayan hastalar i¢in de
gecerlidir[68]. [68]. Basi problemleri olan hastalarda ise maske basi1 noktalar1 farkli
olan en iki maske tercih edilmelidir. Daha konforlu, giivenli olmasi, konugmaya imkan
saglamasi ve daha kolayca aspire edileceginden nazal maskeler tercih edilmelidir. Tim

yiiz maskesi kullanan hastalarda anti asfiksi valfli tlim yiiz maskesi kullanilmalidir.

Calismamizda hastalarin %30.5'ine laboratuvar ve klinik bulgulara gére USEV
baslandi. Artmig solunum ¢alismasi, hipoksi ve /veya hiperkarbi, USEV i¢in en sik
klinik endikasyonlardi. Cogu hastanin NIV sadece geceleri ihtiyaci olmasia ragmen,
siddetli kronik solunum yetmezligi olan hastalarda yetersiz olabilir ve gece NiV'a
giindiiz NIV eklenebilir. Calismamizda hastalarrmizin %56.7'si kismi (<12 saat/giin)

solunum destegi kullanirken, %46.3'i tam ventilasyon (>12 saat/giin) kulland.

Birgok ¢alisma, USEV gerektiren kronik solunum yetmezligi olan eriskinlerde
yetersiz beslenmenin daha diisiik yasam kalitesi, daha kotii solunum fonksiyonu ve
daha yiiksek mortalite riski, azalmis fiziksel kondisyon, artmis enfeksiyonla iligkili
oldugunu bildirmistir[69]. Evde ventilasyon uygulanan g¢ocuklarda iyilestirilmis
beslenme, muhtemelen daha iyi uzun vadeli klinik sonuglarla iligkilidir. Caligmamizda
malnutrisyonlu hastalarda hastaneye yatis oranlar1 daha yiiksekti. Sonug olarak
malniitrisyonun sik goriilen bir sorun oldugunu ve hastalarimizda buna bagli solunum
yolu morbiditesinin oldugunu ve proaktif ¢oziimlerin erkende alinmasi gerektigini
ortaya koymustur. Calismamiz USEV hastalarinin %27'sinin oral, %73'linilin tiiple
beslenme (NG/ND veya gastrostomi, PEG) aldigim1 gosterdi ve bu hastalarda
hastaneye yatis siklig1 da oral beslenen hastalara gore anlamli oranda yiiksek bulundu.

Hastalarimizin birgogunda, yutma bozuklugunu diisiindiiren klinik bulgular vardi. Bu
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cocuklarda konusma ve dil terapisti tarafindan beslenmenin ve yutmanin zamaninda
degerlendirilmesi  Onemlidir ve tekrarlayan pnomoni ve atelektazi gibi
komplikasyonlar1 6nlemek i¢in ana destegi verilmesi, besleme sirasinda uygun
pozisyon verilmesi ve besinlerin kivaminin artirilmasi gibi modifikasyonlarin da dahil
olmak tizere gerekli onlemler alinmalidir. Bu ¢ocuklarin sik sik yeniden hastaneye
yatirilmasiin nedeni, zayif bagisiklik sistemi veya onlenebilir trakeostomi/ekipman
ile ilgili komplikasyonlara baglanmistir. Geri kabuller genellikle aileler ve bakim
saglayicilar i¢in yetersiz egitim nedeniyle taburcu olduktan kisa bir siire sonra
gerceklesir. Aileler ve bakicilar, ekipmanin nasil kullanilacagini, basit sorunlarin nasil
tanimlanacagi ve ne zaman tavsiye alinacagi konusunda yetkinlik egitimini

tamamlamalidir[60].

Calismamiz, ailelerin ve bakim verenlerin hepsine trakeostomi bakimi ve
aspirasyonu, temel yasam destegi, ev ventilatorii ve ekipmani konusunda egitim
aldigin1 ortaya koymustur. Trakeostomili hastalarin %63.9’u aile taburcu olmadan
once kaniil degistirdigini belirtmistir. Calismamizda rutin trakeostomi kaniil bakimi,
kazara dekaniilasyon, trakeostomi kaniiliinin mukus tikaci ile tikanmasi, acil
durumlarda yapilmasi gereken islemler ile ilgili ailelere hem uygulamali hem teorik

egitim verildi.

Amerikan Toraks Dernegi kilavuzlari, evde mekanik ventilatér bagimliligi olan
cocuklarin ventilatorii glivenli bir sekilde denetlemek ve alarmlara ve aspirasyon
ithtiyaclarma yanit vermek icin evde her zaman uyanik ve 6zenli egitimli bir bakiciya
ihtiyag duyduklarin1 gostermektedir [70]. Bakimi saglayanlar genellikle giinde 16
saatten fazla bakim saglamak i¢in islerinden ayrilirlar ve bu ailelerin maddi destege
ihtiyaclar vardir. Tedavinin finansmani biiyiik 6l¢iide degismektedir, baz iilkelerde
tiim masraflar1 hiikiimet karsilamaktadir ancak diger iilkelerde hasta i¢in ekonomik
yiik biiyliktiir. Ev ventilasyonu kullanan ¢ocuklu ailelerle ilgili ¢cok sayida nitel
arastirma, ¢ocuklarin evde bakimiyla ilgili cepten yapilan harcamalar ve mali yiikler

hakkinda bilgi vermektedir.
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Ev ventilatorii kullanan bir gocuga bakim vermenin finansal etkisi aileler i¢in
onemlidir, bu mali yiikleri anlamalar1 ve mutlaka bilgilendirilmeleri gerekir. Amerika
gibi gelismis lilkelerde ventilator ve ekipman dahil neredeyse tiim masraflar1 devlet
karsilamaktadir. Sterni ve arkadaslarinin yapmis oldugu ¢alismada USEV hastalarinin
yaklasik %90'inda ambu seti ve maskeler, aspirasyon ekipmani (tasinabilir), 1sitmali
nemlendirici, acil kullanim i¢in ek oksijen, nebulizator, nabiz oksimetresine sahip
oldugu bildirilmistir [7]. Ulkemizde evde bakim organizasyonu olmadig1 icin ev
ziyaretleri yapilamamakta ve hastalarin ekipman ihtiyaglar1 diizenli bir takip olarak
degil, gerektiginde distribiitorler tarafindan saglanmaktadir. Cihazlarla ilgili sorunlar
oldugunda da distriibitorler tarafindan ¢oziilmektedir. Calismamizda %96.3’1 ailelerin

cihaz sorunu oldugunda ulasabilecekleri distribiitorlerin iletisim bilgileri mevcuttu.

Bakim vermenin fiziksel ve duygusal yonleri de ebeveynlerin iliskisini
sagligini, refahini, uykusunu ve aile yasamini etkileyebilir[71]. Tiirkiye' de evde bakim
hemsiresi bulunmamaktadir ve ebeveynlerin ¢ocuklarina bakmak i¢in tiim
sorumlulugu almalar1 gerekmektedir. Calismamizda bakim verenlerin yaklasik %96's1
anneydi. Hastalarimizin %65.5'inin invaziv olarak ventile edilmesi ve %43.3"liniin de
tam zamanli solunum destegine ve 24 saat bakima ihtiyaci olmasi dikkat ¢ekicidir. Bu
teknolojiye bagimli hastalar, karmasik tibbi ihtiyaglarini karsilamak i¢in uzmanlagmis
saglik hizmetlerine ihtiya¢ duymaktadir. Bizim ¢alismamiz profesyonel hemsirelik
hizmetleri, solunum ve yutma terapistleri, aerodijestif klinigi ile multidisipliner bir
calismayla Tiirkiye’de ev ventilasyonun giivenli ve basarilh bir sekilde

uygulanabildigini gostermistir.

Bu ¢alisma, evde mekanik ventilasyon kullanimina iliskin 6nceden bilinmeyen
bazi konular1 karakterize etmesine ragmen, iilkedeki EMV kullaniminin durumunu
ortaya ¢ikarmak i¢in ulusal bir kayit sistemi gereklidir. Pediatrik USEV hastalar1 igin
ulusal kayit yakin zamanda Tirk Toraks Dernegi tarafindan bir arastirma projesi
olarak onaylanmistir. Karmasik tibbi sorunlari olan bu cocuklarin multidisipliner
takibi morbidite ve mortaliteyi azaltmak i¢in dnemlidir. Yutma sorunlari i¢in optimal

beslenme yonetimi ve gézetim hayati 6nem tagir.
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Sonu¢ olarak Tirkiye’de ve gelismekte olan iilkelerde kronik solunum
yetmezligine sahip ¢cocuk hastalarin  izleminde evde mekanik ventilasyon
uygulamalari1 ¢ok 6nemli bir yere sahiptir. Karmasik tibbi sorunlari olan bu ¢ocuklarin
multidisipliner takibi morbidite ve mortaliteyi azaltmak i¢in 6nemlidir. Yutma
sorunlar1 i¢in optimal beslenme yOnetimi ve gdzetim hayati énem tasir. Saglik
yetkililerinin bu ¢ocuklara daha iyi bakim saglamak icin evde bakim kuruluslari dahil
olmak iizere 6nlem almasi gerekmektedir. Uzun siireli evde invaziv ventilasyona
ihtiya¢ duyan cocuklarin aileleri ve bakicilar1 i¢in standartlagtirilmis bir egitim

programi uygulanmalidir.
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9.EKLER

Ek- 1: Bilgilendirme Formu

Bu arastirma, Medipol Universitesi Hastanesinde ev ventilasyonlu hastalarin
klinik 6zellikleri ve bakim kalitesini degerlendirmek amaciyla planlanmistir. Bu amag
dogrultusunda, sizlerin cevaplamasi i¢in bir soru formu hazirlanmistir. Sorulari
yanitlamak ortalama 10-15 dakikanizi alacaktir. Arastirmaya katilimin istege bagl
olup ve istediginiz zaman, herhangi bir cezaya veya yaptirima maruz kalmaksizin,
higbir hakkinizi kaybetmeksizin arastirmaya katilmay1 reddedebilir veya aragtirmadan
cekilebilirsiniz. Kimliginizi ortaya cikaracak kayitlar gizli tutularak, kamuoyuna
aciklanamayacak; arastirma sonuglarinin yayimlanmasi halinde dahi kimliginiz gizli
kalacaktir. Katildiginiz igin tesekkiir ederiz. “Bilgilendirilmis Gonilli  Olur
Formundaki tim agiklamalar1 okudum. Bana, yukarida konusu ve amaci belirtilen
arastirma ile ilgili yazili ve sozlii agiklama asagida ad1 belirtilen arastirmaci tarafindan
yapildi. Arastirmaya goniillii olarak katildigimi, istedigim zaman gerekgeli veya
gerekgesiz olarak arastirmadan ayrilabilecegimi biliyorum. S6z konusu arastirmaya,

higbir baski ve zorlama olmaksizin kendi rizamla katilmayi kabul ediyorum.”

Katilimeiin Adi Soyadi:

Tarih:

Imza:

Arastirmacilarin Adi Soyadi: Yeliz KOC

Tarih:

Imza:
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Ek -2: Ev Ventilasyonu Kayit Sistemi Hasta Formu

Ad_soyad :

Tarih : (dd.mm.yyyy formun dolduruldugu tarih )

Dogum_tarihi: dd.mm.yyyy

Yas: (ay olarak)

Cinsiyet :

Telefonl:

Telefon :

e mail :

Tani: Solunum yetmezligine neden olan esas tani

1=SMATip 1

2=SMA Tip 2

3=Duchenne Muskiiler Distrofi

4=Diger Noromuskiiler Hastaliklar (Nemalin myopati vb.)

5=Serebral palsi(dogum esnasinda hipoksik hasar)

6=Diger Norolojik hastaliklar (Direngli epilepsi vs)

7=Konjenital Santral Hipoventilasyon

8=Santral Hipoventilasyon yada solunum kontrol bozukluklar1 (Beyin
tiimdrii, Arnold Chiari, Spinal Kord hasar1 vs)

9=Kistik fibrozis

10=Non kistik fibrozis bronsiektazi

11=Primer silier diskinezi

12=Bronkopulmoner displazi

13=Bronsiolitis obliterans

14=Immiin yetmezlik

15=Kardiyovaskiiler sistem hastaliklar

16=Havayolu problemleri (laringomalazi vs)

17=Uyku apnesi

18=Genetik ve sendromik hastaliklar (Pierre Robin, Down , Prader
Willi vs)

19=Metabolik hastaliklar
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20=Interstisyel Akciger Hastaliklart
21=Toraks deformitesi / Kifoskolyoz (primer ise yazilacak, NMD'ye

sekonder gelismisse sadece NMD siniflandirilacak)

Ek_tam: (Esas taniya eslik eden en 6nemli hastalik) YUKARIDAKI
LISTE GECERLI

Ev_vent_baslangi¢c_yili: sadece yil yazilacak

Ev_vent_baslama_tarihi: dd.mm.yyyy

Ev_vent_sonlanma_tarihi: dd.mm.yyyy

Ev_vent_siiresi_ay: Hastaneden ev ventilasyonu ile taburculuktan
itibaren gecen siire (ay olarak)

Ev_vent_hastane_siireci_giin: giin olarak, ev ventilasyonu i¢in hazirlik
asamasl, trakeotomi agilmasi, egitimler, eve yollamaya hazir olana kadar gecen
stire belirtilecek

Ev_Vent_Sonlanma_Nedeni: 1= lyilesti 2=Eriskine devredildi 3=ex

Hi¢_Trakeotomi_acildi_m : 1= EVET 2= HAYIR

Trakeotomi_tarihi: Trakeotomi tarihi ev ventilasyonu i¢in hastanede
gegirilen siirenin baslangict i¢in referans alinabilir (Taburcu olma tarihi-
Trakeotomi tarihi= Ev ventilasyonuna kadar hastanede gegen siire) gibi.

Solunum_destegi_ihtiyaci:

1=Kismen (<12 saat)
2= Tam (> 12 saat, hasta 24 saat almayip 12 saatten uzun alsa
bile bu kisim isaretlenecek)

Ventilasyon_destegi_tiirii:

1=BIPAP S
2=BIPAP ST
3=CPAP
4=AVAPS
5=Ev ventilatorii

Maske:

1=Nazal

2=0ronazal
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3=Tiim yliz
4=Birden fazla (Nazal+ diger maske doniisiimli gibi)
5=Nazal prong

6=traketomili

Oksijen_kullamyormu:1= EVET 2= HAYIR
Izlendigi_merkeze uzakhk:

1=<10 km

2=10-50 km

3=>50 km
Ev_vent_baslama_yeri:

1=Yogun bakim

2=Servis

3=Poliklinik / Acil servis

4=Uyku ¢aligmasi sonrast
Anne_egitim_diizeyi:

1=Okur yazar degil

2=0kur yazar

3=ilkdgretim mezunu

4=Orta 6gretim mezunu

5=Lise mezunu

6=Universite mezunu
Baba_egitim_diizeyi:
Primer_bakim_veren:

1= Anne

2=Baba

3=Diger aile iiyesi

4=Hemsire
Solunum_destegi_baslanmasi: 1=Elektif 2=Ekstiibasyon basarisizlig
Elektif destek karari:

1=PSG / Kan gazina gore

2=Klinik duruma gore
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3=Hem kan gazi hemde klinik duruma gore
PSG_kangazi_tanisi:
1=0SAS (AHI > 5)
2=Santral Apne (SAI > 5)
3=izole Hipoksi (Gece Sp0O2 ?%88 >5 dk veya Ortalama gece
SpO2 <%90 veya toplam uyku suresinin ?%10’u suresinde
Sp02 <%90
4=Mixt apne
5=Hiperkapni  (Gunduz = PCO2>45mmHg(arteryal  veya
kapiller kan gazi)
Klinik_endikasyon:
1=Hipoksi (Gece > 5 dakika SPO2 <90 olmas1)
2=Hipoksi+ hiperkarbi PaCO2>45 mmHg (restriktif hast.),
PaC0O2>55 mmHg (obstruktif hast.)
3=Persistan atelektazi
4=Solunum is yiikiiniin artmasi
5=Kontrol edilemeyen kalp hastalig
6=Proaktif
Beslenme_sekli:
1=PO
2=NG/ND
3=PEG / Gastrostomi
4= 1’den fazla (PO+NG yada PEG)
Gastroozefagial_reflii:1= Var 2= Yok
Gastroozefagial_reflii_tamsi:
1= Klinik
2=OMD
3=PH metre / impedans
4=Sintigrafi
5=Endoskopi
6=1"den fazla yontemle

Antireflii_tedavi_kullandi_mu: 1= Evet 2= Hayir
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Antireflii_ted_son_muayene: 1= Tedavi aliyor 2= Almiyor
Yutma_boz_semptomu:Beslenme  sirasinda  yutma  bozuklugu
diistindiirecek (Oksiiriik, morama,hirilti, saturasyon diismesi gibi) bulgular var
mi1 ?
1=Evet 2= Hayir
Yutma_boz_degerlendirmesi: Hic  yutma  bozuklugu i¢in
degerlendirme yapildi mi?
1= Evet 2= Hayir
Yutma_boz_tanisi:
1=klinik olarak diisiiniilerek konuldu
2=Yutma calismas1 yapilarak konuldu
3=Yutma calismasi1 yapildi bozukluk saptanmadi
4=Yutma bozuklugu diisiiniilmedigi i¢in aragtirma yapilmadi
Yutma_boz ila¢ kullandi_mi: Yutma bozuklugu diistiniilmedigi i¢in
arastirma yapilmadi?
1=Evet 2= Hayrr
Yutma_boz_ila¢_son_muayene: Son kontroliinde yutma bozuklugu
i¢in thickener gibi ila¢ kullantyor mu?
I=Evet 2= Hayir
Gogus_fizyoterapisi: Gogus fizyoterapisi aliyor mu ?
1=Evet 2=Hayrr
Gogus_fizyoterapisi_yontemi:
1= Manuel (Perkiisyon, vibrasyon, otojenik drenaj, aktif solunum
dongiisii gibi)
2=Cihazla (Flutter,VEST, PEP gibi)
Oksuruk_terapisi: Oksiiriik olusturmak igin terapi (Cough Assist,
mantiel gibi) altyor mu?
1= Evet 2= Hayir
Oksuruk_terapi_yontemi: Oksiiriik olusturma ydntemi
1= Oksiiriik olusturmak i¢in terapi almiyor
2= Mekanik in-eksiiflatér (Cough assist gibi)

3= Manuel
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Hareket_kisithhig:

1= Yataga bagiml

2=0turabiliyor (Tekerlekli sandalye kullanabiliyor dahil)
3=Yiiriiyebiliyor

4=D1sar1 ¢ikabiliyor

5= Yasma gore normal
Egitim:

1=Okula gidiyor

2=Evden egitim aliyor

3=0Okul caginda fakat egitim alamiyor

4=Heniiz okul ¢aginda degil
Trakeotomi_oncesi_bronkoskopi: :

1=Var 2=Yok
Trakeotomi_oncesi_bronkoskopi_bulgular:

1= Vokal kord parezisi / paralizisi
2= LM, TM,BM
3=Subglottik stenoz
4=Brons basis1
5=Trakeada graniilasyon dokusu
6=Bronsta graniilasyon dokusu
7= Mukus tikaglari
8=Diger
Dekaniilasyon_oncesi_bronkoskopi:
1=Dekaniilasyon ¢abas1 olmad1 ve bronkoskopi yapilmadi
2= Bronkoskopi yapildiktan sonra dekaniile edildi.
3= Bronkoskopi yapilmadan dekaniile edildi

Dekaniilasyon::
1=Dekaniile edilme denemesi yapilmadi
2=Dekaniile edildi

3=Dekaniilasyon basarisiz oldu
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Giincel_takip_durumu:
1=Sag
2= EX
3=Takipten ¢ikt1
4=Eriskin doktor takibine gecti
Giincel_solunum_destegi:
1=Ayn1 solunum destegini aliyor
2=IV’den NIV e gecildi
3=Trakeotomi + oksijen
4=Sadece Trakeotomi
5=Dekaniile edildi, sadece oksijen aliyor
6=Dekaniile edildi, oksijen ihtiyac1 yok

7=Tam destekten kismen destege doniistli (IV yada NIV 12 saatten
uzun altyordu, 12 saatten daha kisa aliyor)

8=NIV sonlandirildi, oksijen aliyor
9=NIV sonlandirildi, oksijen almiyor
10=NIV'den IV'a gecildi

11=Kismen destekten tam destege gecildi (12 saatten kisa aliyordu,
12 saatten uzun aliyor)

12=0Oksijen ihtiyaci gelisti
13=Trakeotomi yoktu agild1

Son 1 yilda_merkeze basvuru:Sayr olarak belirtilecek, takibe
gelmediyse 0 yazilacak

Son 1 yilda_acil_basvurusu: Solunum problemleri nedeniyle basvuru
(say1 olarak belirtilecek, yoksa 0 yazilacak)

Son 1 yilda_hastane_yatis1: Solunum problemleri nedeniyle yatis (say1

olarak belirtilecek, yoksa 0 yazilacak)

Son 1 yilda_yogunbakim_yatisi: Solunum problemleri nedeniyle yatis

(say1 olarak belirtilecek, yoksa 0 yazilacak)

Transportta_kullanilan_ara¢: Kontrollere giderken kullandigi arag

1=0zel ara¢
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2=Ambulans

3=Toplu tagima

4=1'den fazla sekilde

Aspirasyon_egitimi_aldimi: Yasayan ve sadece trakeotomili hastalara
sorulacak

Kaniil_degisimi_egitimi aldimi: Yasayan ve sadece trakeotomili
hastalara sorulacak

Trakeotomi_bakimi_egitim_materyali_verildi mi: Yasayan ve sadece
trakeotomili hastalara sorulacak

Taburculuk_oncesi_aile_kaniil_degisimi_yapti  mi:Yasayan ve
sadece trakeotomili hastalara sorulacak (aile tarafindan kismen yada tamamen
kaniil degisimi yapildi m1?)

Yedek trakeotomi_kaniilii: Yasayan ve sadece trakeotomili hastalara
sorulacak

Yedek kiiciikboy kaniil: Yasayan ve sadece trakeotomili hastalara
sorulacak

Ambu_egitimi_aldi m1: Yasayan ve sadece trakeotomili hastalara
sorulacak

Apirasyon_teknigi: Yasayan ve sadece trakeotomili hastalara sorulacak

1=Temiz teknik (Steril olmayan eldiven, ya da el yikama ve temizlenmis
sonda) (coklu paketteki eldiven)

2=Modifiye temiz teknik (Steril olmayan eldiven yada el yikama ve steril
sonda) (coklu paketteki eldiven ve hi¢ kullanilmamis sonda)

3=Steril teknik (Steril eldiven ve sonda) (tekli pakette eldiven)

Aspiratori var mi1?

1= Var 2= Yok

Oksijen_tiipii var m?

1= Var 2= Yok

Oksijen_konsantratorii var m?

1= Var 2= Yok
Nebulizatori var mi?

1=Var 2= Yok
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Ambusu var mi?
1= Var 2= Yok
Nabiz_oksimetre var m?
1= Var 2= Yok
Jenerator_kesintisiz_gii¢_kaynagi var m?
1= Var 2= Yok
Nemlendirici var mi? (Cihazin nemlendiricisi var m1?)
1= Var 2= Yok
Yedek_ventilator BIPAP_CPAP cihazi var m?
1= Var 2= Yok
Cihaz_egitimi: Kullandiklar cihazlarla ilgili taburcu olmadan 6nce nasil
kullanilacagina dair egitim verildi mi ?
1= Evet 2= Hayir
Teknik_yardim_sorumlusu: Kullandiklari cihazlarla ilgili teknik sorun
oldugunda ulasabilecekleri kisiler belli mi?
1= Evet 2= Hayir
Teknik_yardim_ulasilabilirlik: Bu kisilere zamaninda ulasabili
1= sorun oldugunda ulagtik
2=Sorun oldugunda ulasamadik
3=Sorun olmadigi i¢in gerek olmadi
Cihaz_bakim_temizlik_parca degisimi:Teknik ekipmanin bakimi
temizligi, gerekli parcalarin degisim zamanlar ile ilgili yeterli bilgileri var m1?
1= Var
2= Yok
3= Kismen
Antireflii_cerrahi: Antireflii cerrahi uygulandi mi1?
1= Evet
2= Hayir
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10.ETiK KURUL ONAYI

ISTANBUL MEDIPFOL UNIVERSITESI

GiIRISIMSEL

OLMAYAN KLINIK ARASTIRMALAR

ETIK KURULU KARAR FORMLU

Sayt : E-10840098-772.02-3663
Konu: Etik Kurulu Karan

06/08/2021

ARASTIRMANIN ACIK ADI

Ev ventilasyonu hastalann klinik Gzellikleri ve bakim
kalitesi deferlendirilmesi

=

KOORDINATORSORUMLL
ARASTIRMACI
UNVANIADLSOYADI

*

YELIZ KOC

%

KOORDINATORSORUMLL
ARASTIRMACININ UZMANLIK
ALANI

Asistan Dr / Cocuk Saghgr ve Hastalhklan

KOORDINATORSORUMLLU

BASVURU BILGILERI

ARASTIRMACININ Istanbul
BULUNDUGU MERKEZ
DESTEKLEYICI -
ARASTIRMAY A KATILAN TEK MERKEZ | COK MERKEZLI ULUSAL | ULUSLARARASI
MERKEZLER O
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ISTANBUL MEMPOL DX IVERSITEST

GIRISIMSEL OLMAYAN KLINIK ARASTIRMALAR

ETIK KURL LU KARAR FORMI

o 2 Versivon -
Belge Adh Tarihi Ny I¥ili
™ mmnrasa
=
s ARASTIRMA FROTOKOLLFLAN Tarkge [ Ingilimce [ | Diger[]
s 5
g
".:_ |£ (HLGL R ARGE FOR ML Tirkge D j|19|||_1_.¢ D Diger D
E: BALGELEXEXIRILMIG GORNOLLD QLUR
! I'ullb\;l:' Tarkge D Ingilirre I:l Driger D
Karar No-BX7 Tarih: BS08/2021
= E Yukanda bilgilen verilen Gingimsel Olmayan Klinik Arastinmalar Etik Kurula bagvuru dosyas ile ilgili
E ® helgeler arastirmanin gerekce, amac, vaklasim ve vintemleri dikkate alinarak incelenmis ve arastirmanin
£ = etik ve bilimse] yonden oygun olduguna “eybiclgi™ ile karar verilmigtir.

ISTANEUL MEMPOL DNIVERSITES ] GIRISIMSEL OLMAYAN KLINIK ARASTIRMALAR ETIK KURULL
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