¥ & POMPE

POMPE HASTALIGINDA GORULEN SOLUNUM PROBLEMLERI

Pompe hastaligi olan pek ¢cok bebek, cocuk ve
yetiskinde, kaslar zayifladikca daha da ciddi
hale gelebilen solunum problemlerinin ilk
isaretleri goriilir. Bu problemler yavas bir
sekilde ilerleyebilir ya da birden ortaya
¢cikabilir. Bu durum, hastaliginizin iginde
bulundugu siddet dénemine gére degisir. Bu
brosiirde, en sik gorilen solunum problemleri
ve bunlarin nasil ybnetilecegi anlatiimaktadir.
Ayni zamanda, acil bir durumda ya da bir
ameliyata gereksiniminiz oldugunda, akciger
fonksiyonunu eski haline getirmek veya
muhafaza etmek igin hangi adimlarin atilmasi
gerektigi de agiklanmaktadir.

S: Pompe hastaligi olan kigiler neden solunum problemleri gelistirirler?

C: Pompe hastaligi diyaframi zayiflatir. Diyafram, gogus kafesi bolgesi ile karin
boslugunu birbirinden ayiran kubbe seklinde bir kastir. Solunum sistemini kontrol eden
dort grup kas vardir. Dort kas grubu diyafram, interkostal kaslar, karin kaslari ve yardimci
kaslardir. Bu dort kas grubu, solunumda 6nemli rol oynamaktadirlar. Bunlar zayifladiklari
zaman, akcigerlerinizi hava ile doldurmak ve karbondioksiti (CO2) disari atmak igin
yeterince derin nefes almak zorlagabilir. Bu durum, kaninizda karbondioksit (CO2)
birikmesine sebep olur ve bu da kendinizi kotu hissetmenize neden olur ve genel
sagliginizi olumsuz etkiler. Bu medikal duruma, solunum yetmezligi adi veriimektedir.

Pompe hastaligi ilerledikge kaslar zayiflayabilir ve bu da duguk akciger hacimlerine, kan
gazinda anormalliklere, uykuda solunum bozukluguna yol acgabilir ve O6ksurmeyi de
glglestirir. Oksiriginiz solunum yollarinizi mukustan temizlemek igin yeterince gicli
degilse, bu durum akciger enfeksiyonlarina ve diger saglik problemlerine yol agabilir.

Ozellikle tedavi gérmeyenlerde olmak (izere, Pompe hastaliginda ilerleyen akciger
fonksiyonu kaybi yasanabilir. 2006 tarihli bir incelemedeR®' ', gec¢ baslangigli Pompe
hastaligi olan hastalarin yaklasik %60'inda akcigerlere giren ve ¢ikan hava akisinda
azalmayla birlikte derin nefes alma kabiliyetinde hafif bir azalma oldugu bulunmustur.
Kas zayifiginin modeli degisken olmasina ragmen, oOzellikle alt ekstremitelerde
(bacaklarda) olmak uzere solunum fonksiyonu Olgumleri ile kas zayifligi arasinda
rahatsiz edici bir baglanti oldugu gozlenmigtir.
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Diyafram zayifigi Pompe hastaliginda erken donemde gorulen ve onemli bir bulgu
olabilir ve solunum yetmezIligi gogunlukla hastalar halen yuruyebiliyorken geligir; hatta
bazi hastalarda hastaligin ilk klinik belirtisi bile olabilir. Diyafram zayifhidi, oturma
pozisyonuna kiyasla hasta sirtistu pozisyondayken (yuzd yukari bakar sekilde
uzanirken) vital kapasitede (VC) bir azalma ile tanimlanabilir. Bebeklerde solunum
fonksiyonunun objektif olarak degerlendiriimesi teknik agidan zordur, bu nedenle tam
akciger degerlendirmesinde gunduz enerji duzeyi ve yorgunluk derecesi (6r. Solunum
cabasinda artis olmadan beslenme kabiliyeti) gibi klinik faktorlerin ek olarak
degerlendiriimesi gerekebilir.

S: Solunum yetersizligi (pulmoner yetersizlik) nedir?

C: Solunum Yetersizligi, akcigerlerin vicut hucrelerinin ihtiyaglarini karsilamak igin
yeterli oksijeni alamamasi veya yeterli miktarda COz'yi disari atamamasi durumudur.
Pulmoner yetersizlik olarak da adlandirilir. Uygun sekilde tedavi edilmezse bu durum
solunum yetmezligine yol acabilir. Solunum yetmezlIigi, atardamarlardaki oksijen ve/veya
karbondioksit seviyelerinin normal araliklarda tutulamamasiyla sonuglanan, solunum
sistemi tarafindan yetersiz gaz degigimini ifade eder. Zamaninda tedavi edilmezse
olumle sonuglanabilir.

S: Pompe hastaligi tanisi konmusg sahip bir kisideki bir solunum probleminin
isaretleri ve semptomlari nelerdir?

C: Akcigerler giden havanin azalmasindan kaynaklanan bir solunum problemi olan
solunum yetersizliginin pek ¢ok isaret ve semptomu vardir. Bunlar:

Giinliik Aktiviteler Uzerindeki Etki:

e Konsantre olmak ya da tetikte kalmak konusunda zorluk cekmek

e Performansta kayda deger azalma (6rnegin, beden egitimi derslerinde basarili
olamamak veya isteki gorevleri yerine getirmek igin daha fazla zaman ihtiyag
duymak)

e Duragan halde iken ya da fiziksel efor veya egzersiz sonrasinda nefes darligi
cekmek.

e istahta veya yeme isteginde azalma

Uyku Problemleri:
e Gun igerisinde gok uykulu veya yorgun olmak
e Uykuya dalmada ya da uykuda kalmada gugcluk gcekmek
e Siklikla kabus gormek

Diger Problemler:
e Endige
e Depresyon
e Sabahlari bas agrisi
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e ZayIf hapsirma veya oksurme
e Nefes almaya yardimci olmalari i¢in, boyun ya da omurgadaki kaslari kullanmak

Bu semptomlardan bir yada birka¢ tanesine sahip olmak, her zaman bir solunum
probleminiz oldugu anlamina gelmez. Gun igerisinde faaliyet gostermenizi zorlastiran ya
da gece gurultulu bir sekilde uyku uyumaniza sebep olan semptomlarin farkina varmak,
onlari yonetmeye yonelik adim atmaniza yardimci olabilir.

S: Ne siklikla solunum fonksiyon degerlendirmesi yaptirmalisiniz?

C: Hastanin solunum gugligu varsa, bir uzmanin tavsiye edecedi sekilde duzenli
araliklarla solunum durumu degerlendiriimesi yapiimalidir. incelenen semptomlar
arasinda Oksuruk, hirilt veya nefes darligi varligi, egzersiz toleransi, enerji seviyesi,
yorgunluk derecesi ve bebeklerde beslenme kabiliyeti yer alir. Fizik muayenede solunum
hizina, yardimci solunum kaslarinin kullanimina, hava degdisiminin yeterliligine ve
hastanin oksurugunun kalitesine odaklanilabilir.

Spirometri (nefes olgumu), akciger fonksiyonunu, 6zellikle de alinan ve verilen hava
miktarinin (hacim) ve/veya hizinin (akig) dlgimunu yapan en yaygin solunum fonksiyon
testidir (SFT).

Gec baslangigh hastalarda solunum fonksiyon testleri vital kapasitenin (VC) ve 1
saniyedeki zorlu ekspiratuar hacmin (FEV1) dlgimunu igerebilir. Maksimum inspiratuar
basing (MIP) ve maksimum ekspiratuar basing (MEP) 6lgumleri, solunum kas zayifiginin
degerlendiriimesine katki saglayabilir. Diyafram zayifligi, sirt Ustu (yuz yukariya dogru
uzanir vaziyette) yasamsal kapasitenin OlgcUlmesiyle daha ayrintili  sekilde
degerlendirilebilir.

Bebeklik doneminde baslayan hastalik igin spirometri bir segcenek degildir ve bebek
solunum fonksiyon testinde sedasyon gerekebilir, ancak bu tavsiye edilmez. Mumkun
hallerde aglamaya dayali vital kapasitesinin (CVC) olgumu, bebegin vital kapasitesinin
tekrarlanabilir dlgimlerini verebilir. MIP'e benzer bir parametre olan negatif inspiratuar
akis 6lcimu (NIFM), inspiratuar kas kuvvetinin bir 6lgimuanu verir.

Solunum yetmezIiginin gelisimini degerlendirmek i¢cin Pompe hastaligi tanisi konmusg
kisilerde gaz degisimi degerlendirilebilir. Nabiz oksimetresi, hastanin hemoglobinindeki
oksijenlenmenin izlenmesine olanak taniyan cerrahi olmayan bir yontemdir ve kapnografi
(karbondioksit olgumu) rutin olarak yapilabilir. Parmak nabiz oksimetresi kullanilarak

yapilir.

Kandaki hemoglobin, oksijeni akcigerlerden vicudun geri kalanina (yani dokulara)
tasiyan ve burada oksijeni, hucre kullanimi igin serbest birakan maddedir.
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Kapnografi, solunum gazlarindaki karbondioksit (CO2) konsantrasyonunun veya kismi
basincinin izlenmesidir. Ana gelistirme amaci, anestezi ve yogun bakim sirasinda izleme
araci olarak kullanim olmustur.

S: Zayif karin kaslari ve diyafram oksurmeyi gliclestirebilir mi?

C: Kaslardaki zayiflik Oksuragu guglestirebilir, bu da salgilarin tutulmasina ve hem
normal hacimdeki akciger salgilarinin hem de akut enfeksiyonlarla iligkili olanlarin
temizlenememesiyle sonuglanabilir. Bu zayiflik, Pompe hastaligi tanisi alan Kkisiyi
atelektazi (akcigerde tam veya kismi gokme) ve zatlrre gegirmeye meyilli hale getirebilir.

S: Ne tur bir terapi akcigerleri ve gogus kaslarini esnetmeye ve oOkslirmeyi
kolaylastirmaya yardimci olabilir?

C: Asagidaki terapiler akcigerlerin ve gogus kaslarinin esnetilmesine yardimci olabilir ve
Oksurmeyi kolaylasgtirabilir:

« Hava Biriktirme: Hava biriktirme, kiginin nefes alip tutmasi, ardindan bunun
Uzerine ikinci bir nefes alip onu tutmaya ¢alismasi ve akcigerlere mimkudn oldugu
kadar fazla hava doldurmasiyla meydana gelir. Ambu kesesi (agiza ve buruna
takilan bir maskesi olan ve sikildiginda akcigerlere hava iten esnek balon seklinde
bir keseye sahip olan alet) akcigerlerde hava biriktirmede kullanilabilir.

« Manuel Destekli Oksiiriik: Bu destekli dksiirme sekli, hastanin 6ksirigini
artirmak igin hastaya derin bir hava uflemeyi ve ardindan karin Gzerine bastirmayi
veya gogsu sikmayi igerir. Derin insuflasyon (akcigerlere hava ufleme),
akcigerlerin ve gogus duvarinin elastik geri tepmesinin nefes verme iglemine
yardimci olmasini saglarken, karina bastirma veya gogsu sikistirma, disari atma
asamasina (ve daha az olgude, sikigtirma asamasina) yardimci olur. Manuel
destekli oksuruk, hastanin glottisi (nefes borusu agzini) kapali tutma becerisine
baghdir.

« Mekanik insiiflatér-Eksiiflatér (Oksiirilkk Destegi): Mekanik insuflator-
eksuflator cihazi, oksurme yetenegi yetersiz olan kigilerde salgilari guvenli ve
istikrarli bir sekilde gideren cerrahi olmayan bir tedavidir. Mekanik bir insuflator-
eksuflator, hava yoluna kademeli olarak pozitif basing uygulayarak ve ardindan
hizla negatif basinca gecerek salgilari temizler. Basingtaki hizli degisim, dogal
Oksurugu simule eden yuksek bir digari hava akisi uretir.

Enfeksiyon riski

Soguk alginliginiz ya da brongitiniz oldugu zaman, zayif oksurme yetenegi zaturre
gecirme riskinizi arttirir. Zaturre, bir virls veya bakterinin istilasi nedeniyle akcigerlerde
iltihaplanmaya ve bunun sonucunda akcigerlerde sivi birikimine neden olan bir
hastaliktir. Semptomlar arasinda ates, titreme, 6ksuruk ve nefes alma zorlugu yer alir.
Komplikasyonlari onlemek i¢in akciger enfeksiyonlari yogun sekilde tedavi edilmelidir.
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Bir kisi akut solunum yetmezligi yasar veya tedavi edilmesi ¢ok zor olan bir solunum
enfeksiyonu geligtirirse, ventilasyonu surdlrmek i¢in deriyi yararak, nefes borusuna bir
solunum tipi yerlestirmek gerekebilir. Bu cerrahi prosediure trakeostomi adi verilir.
Pompe hastaligi olan pek ¢ok kisi, invazif olmayan (ameliyat gerektirmeyen ve maske
ya da agizlik kullanilan terapiler) terapilerin bir kombinasyonunu kullanarak ihtiyaglari
olan solunum destegini alabilmelidir. Bazen, bir hastalik sirasinda takilmig olan bir
solunum tupu daha sonra gikartilabilir. Solunum problemleri olan insanlarin, bir gogus
hastaliklari uzmani veya solunum terapistinin gozetimi altinda tutulmasi ve boylece acil
durumlarin 6nlenmesi igin zamaninda solunum desteginin baglatilabilmesi gok dnemlidir.

S: Uykuda solunum fonksiyonunun rutin degerlendirmesini ne sikhkla
yaptirmaliyim?

C: Pompe hastaligi olan tum hastalar, tedaviyi yuraten uzmanlariyla, semptomlari varsa
uykularinin gbézden gegirilmesinin gerekliligi konusunda konusmalidir. Bu, bazi
durumlarda bir uyku incelemesini (polisomnografi) icerebilir. Sirasiyla gece hipoksisi
veya hipoventilasyonu degerlendirmek icin kullanilabilir olsa da, nabiz oksimetresi
ve/veya kapnografi gibi alternatif tetkikler uykuda solunum bozuklugunu degerlendirmek
igin yetersizdir. Uykuda solunum bozuklugunun degerlendiriimesinde oksimetri tek
basina yeterli bir tarama yontemi degildir.

Hipoksi, vicudun butinuyle (genele yayillmis hipoksi) veya vicudun bir bolgesinin (doku
hipoksisi) yeterli oksijen kaynagindan yoksun kaldigi patolojik bir durumdur.

Hipoventilasyon, vicudun ihtiyaglarini karsilamayacak derecede ¢ok yuzeysel veya ¢ok
yavas nefes almadir. Kisi hipoventilasyon yaparsa, vicudun karbondioksit seviyesi
yukselir ve bu da kanda ¢ok az oksijen varligina neden olur. Hiperventilasyon (veya asiri
nefes alma) ise, normalden daha hizli ve/veya derin nefes alma durumudur.

S: Uykuda solunum bozuklugu ne anlama gelmektedir?

C: Solunum kaslarinda zayiflik olan Pompe hastaligi tanisi konmus kisilerde, uykuda
solunum bozuklugu sik gortlen bir durumdur. Ozellikle REM (hizli géz hareketi) uykusu
sirasinda Ust solunum yolu tonusunun azalmasi soluk alip vermeyi daha da olumsuz
etkileyebilir. Nokturnal (gece boyunca meydana gelen) hipoventilasyon genellikle
gunduz solunum yetmezliginden once gelir.

Geg¢ baslangicli Pompe hastaligi tanisi konmus kisilerde uykuda solunum bozuklugu
meydana gelebilirken, dik durustaki vital kapasite orantisiz diyafram tutulumu nedeniyle
yalnizca orta derecede anormaldir. Pompe hastalari bunula birlikte, hiperkapninin (kanda
cok fazla CO2 olmasi) ve hipokseminin (kandaki kismi oksijen basincinin azalmasi)
kotilesmesine neden olabilecek herhangi bir engelleyici uyku apnesini telafi etme
kapasitesinde de bozulma yasayabilir. infanti Pompe hastaliginda, hastalarin
semptomlari bildirmesinden once uykuda solunum bozuklugu gelisebilir.
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S: Uyku apnesi sorununuz olup olmadigini nasil anlarsiniz?

C: Uyku apnesi, uyku sirasinda nefes almanin kesilmesi seklinde gorulen bir uyku
bozuklugudur. Her olay, bir veya daha fazla nefesin kacgirilmasina neden olacak kadar
uzun surer ve bu tur olaylar uyku boyunca tekrar tekrar meydana gelir. Herhangi bir apne
olayinin standart tanimi, norolojik bir uyarilma (EEG frekansinda 3 saniye veya daha
fazla kayma), kan oksijen seviyesinde %3-4'lik veya daha fazla bir dususun
(desaturasyon) biri veya hem uyarilma hem de desaturasyon beraberinde nefesler
arasinda minimum 10 saniyelik bir arahgi icerir. Uyku apnesi tanisi, polisomnogram veya
“uyku incelemesi” adi verilen gece uyku testiyle konur.

S: Pompe hastaligi tanisi alan ve solunum giicligu yasayan bir Kkiginin
uygulayabilecegi akcigerlerle ilgili bir tavsiye listesi var mi?
C: Akcigerlerle ilgili dnerilerin listesi sOyledir:

e Duzenli olarak solunum durumunun klinik degerlendirmesi yapilmalidir.

e Mumkin oldugunda, tani aninda, duzenli ziyaretlerde ve hastalarin klinik
durumunda degisiklikler oldugunda solunum fonksiyonu ve gaz degisimi
degerlendirmesi yapiimalidir.

¢ Kiinik agidan gerekli durumlarda gogus rontgeni istenebilir.

e Hava yolu salgilari temizliginin maksimum duzeye c¢ikarilmasi rutin sekilde
yapilabilir.

e Hastanin gunduz uykuluk durumunda degisiklikler, agiklanamayan yorgunluk
yasamasl veya uyku sirasinda apne gozlemlemesi durumunda, hastalar uyku
sirasinda solunum fonksiyonundaki degisiklikleri uzmanlariyla gorusmelidir.

e Tum akciger enfeksiyonlari yogun sekilde tedavi edilmelidir.

S: Solunum sorunu olan kigilere ne tiir terapiler yardimci olabilir?

C: Mekanik ventilasyon, Pompe hastasi kigilerin akcigerlere hava gondererek solunum
problemlerini yonetmelerine yardimci olur. Makine (ventilator olarak adlandirilir)
kullanimi, solunum yetmezligi olan gocuklarin ve yetigkinlerin yagsam kalitesini buyuk
Olctde artirabilir.

ilk basta, uyku sirasinda normal hava akisinin korunmasina yardimci olmak igin cerrahi
olmayan solunum destek tedavisine yalnizca geceleri ihtiya¢ duyulabilir. Burna veya
burun ve agza takilan bir maske araciligiyla sabit bir hava akisi saglamak Uzere taginir
bir makine kullanilir. Gerektiginde, gun iginde de nefes destegi saglamak amaciyla agiz
parcalari kullanilabilir.
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Pompe hastaligi tanisi alan kisiler tarafindan en sik kullanilan ventilator tirleri:

BiPAP/VPAP Ventilatérleri: BiPAP (iki Seviyeli Pozitif Hava Yolu Basincl).
BiPAP, uyku apnesi veya solunum kas yorgunlugu durumlarinda oksijen
saglamaya ve soluk alip vermeye yardimci olur. Ayrica entlibasyon veya
trakeostomi (nefes deligi agma) gibi daha cerrahi prosedurlerin dnlenmesi igin de
uygulanmistir. iki seviyeli basingl ventilasyon makinesi, havayi akcigerlere sabit
bir basingla iter. Daha sonra nefes almayi saglamak i¢in daha dusuk bir basinca
duser.

Hacim Ventilatorleri: Hacim ventilatorinde, her “nefeste” akcigerlere belirli bir
basing yerine belirli bir hacimde hava iletilir. Hacim dongulu ventilatorler, BiPAP
ventilatorleriyle mumkin olan maksimumdan daha yuksek hacimlerde ve daha
yuksek hava basinci saglayabilir.

CPAP Ventilatorii: CPAP (Surekli Pozitif Hava Yolu Basinci), uyurken bogazin
¢cOkmesini Onlemek igin pozitif basinci alip bunu bogazin igine uygulama
yontemidir. CPAP genellikle solunum kaslari zayif olan kigilere gergekten ihtiyag
duyduklari solunum destegini saglamaz. CPAP yalnizca Pompe hastaligi olan
kisiler tarafindan nadir durumlarda uyku apnesini tedavi etmek icin kullaniimalidir.
Genel olarak Pompe hastaligi tanisi konmus kigilerin CPAP kullanmamasi
gerektigi soylenebilir.

S: BiPapp/VPAP ventilatorunuin konforu nasil artirilir?

C: Ventilatordeki havayi i1sitan ve mukusta su kaybini 6nlemek igin yeterli nem saglayan
bir Isitmali nemlendirme segenegi onerilebilir.

S: Bazi kisiler geceleri ventilator hortumunun yogusma suyuyla dolmasi nedeniyle
ventilator nemlendiricileriyle ilgili sorunlar yasayabiliyorlar. Bu neden oluyor?

C: Bu yogusmaya “yagmur olusumu” denir. Odaniz soguksa, 1sinan, nemlendirilen hava,
daha soguk olan oda sicakligina ¢arparak sogur. Hava sogudugunda tutabilecegi nem
(su buhar) miktar1 azalir ve bu da nemin “yagmura donusmesine” neden olur. Havanin
tasiyabilecegi su miktari sicakliga gore degisir: Sicak hava daha fazla su tagiyabilirken,
soguk hava daha az su tasiyabilir. Sicak hava sogudukga (yani gece boyunca) su tagima
kapasitesi azalir, dolayisiyla su yogunlasir ve damlaciklar olusturur.
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Yagmur olusumuyla bas etmenin birkag¢ yolu:

e Nem seviyesini duslirmeyi deneyin

e Oda sicakhg! ile nemlendirici arasindaki farki azaltmak icin geceleri yatak
odasinin sicakligini yukseltin; yatak odasi penceresinin kapali oldugundan emin
olun.

e Hava borusunu sicak tutmak i¢in battaniyelerin altina koyarak ¢aligtirin.

e Boruyu aliminyum folyo veya boru sargisi gibi bir tar yalitim malzemesiyle
kaplayin. Amag tupu ve igindeki havayi sicak tutmaktir.

e Isitmali hortuma sahip farkh bir ventilator modeli segin.

S: Isitmali nemlendirme nedir?

A: Ventilatdrin solunum devresindeki 1sitmali nemlendirme islevi havayi isitir ve mukustaki su
kaybini dnlemek igin yeterli nem saglar.

S: Yakinda bir ameliyat olacagim ve genel anesteziye ihtiya¢g duyma olasiligim var.
Solunum problemlerini ya da akciger enfeksiyonlarini 6nlemek i¢in ne adimlar
atmaliyim?

C: Bir ameliyat genel anestezi gerektiriyorsa, medikal ekibi cok dncesinden, ameliyattan
sonra nefes almaniz ve 6ksurmeniz igin ilave destege ihtiyaciniz olacagina dair haberdar
etmelisiniz. Hangi segenegi istediginizi mutlaka belirtin. Pompe hastaligina sahip bazi
kisiler, invazif olmayan ventilasyon (BiPAP ventilator ve oksuruk-yardim cihazi gibi)
tercih edebilirler. Digerleri, (bodaziniza takilan soluma tupu) gibi invazif ventilasyonun
daha etkili olacagini dugunurler. Ameliyat sonrasi iyilegsme doneminde, size yardimci
olacak aile bireyleri bu ekipmani nasil kullanacagini 6grenmek durumundadir. Bir
solunum terapisti gerekli egitimi bu kigilere verebilir. Ayni zamanda, halihazirda bir
ventilator kullaniyorsaniz, anestezi ihtiyaglarinizi en sorunsuz sekilde karsilayacak bir
planin dnceden yapilabilmesi igin cerrahi ekibe bunu. Hastaneye kendi ventilatorintzi
yaninizda goturmeniz iyi bir fikirdir ve bu konuyu doktorunuz ve anestezi uzmaninizla
gorasmelisiniz.

S: Oksijen kullanimi ile ilgili olarak saglik uzmanlarina ne soylemem gerekir?

C: Saglik uzmanlari, nefes almakta gugluk geken Pompe hastalarina oksijen verilmesinin
onerilmediginden haberdar olmayabilirler. Bu tehlikeli olabilir ve gerektiginde kontrollu
bir ortamda yalnizca bilgiye dayali olarak ve dikkatle kullaniimalidir. Unutmayin ki Pompe
hastaligindaki solunum problemleri akciger hastaliindan degil, zayif kaslardan
kaynaklanmaktadir. Aslinda, Pompe hastalari cogu saglikli akcigerlere sahiplerdir. Daha
derin bir sekilde nefes almaniza yardimci olmaktansa, oksijen hucumu normal nefes
alma hareketinizi bastirir. Kaninizda bulunan karbondioksit seviyesi hizla yukselir ve sizi
solunum yetmezligi riski ile kargi karsiya getirir. Bu durum, derin nefes alabilmenizi
saglayan ventilasyon terapisi uygulanarak oOnlenebilir. Acil bir durumda kendinizi
korumak igin, bir medikal uyari bilezigi takabilir ya da gogus hastaliklari uzmaninizdan
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veya solunum uzmaninizdan aldiginiz bir yazili uyari ve yonlendirme tasiyabilirsiniz.
Oksijen hastanede yalnizca, ayni zamanda zatirre gibi bir akciger hastaligi da
geciriyorsaniz ya da Pompe hastaliginin ileri safhalarinda rahatlik vermek igin
kullanilabilir.

Nereden Daha Fazla Bilgi Alabilirim?: “Diger Bilgiler” boliimiine bakiniz.

Referans 1
Pompe disease diagnosis and management guideline

ACMG Work Group on Management of Pompe Disease:, Priya S. Kishnani, MD," Robert D. Steiner, MD (Chair),2 Deeksha Bali,
PhD,! Kenneth Berger, MD,® Barry J. Byrne, MD, PhD,* Laura Case, PT, DPT," John F. Crowley, JD, MBA,® Steven Downs,

MD,® R. Rodney Howell, MD,” Richard M. Kravitz, MD," Joanne Mackey, CPNA," Deborah Marsden, MBBS,® Anna Maria Martins,
MD,® David S. Millington, PhD," Marc Nicolino, MD, PhD,'® Gwen O’Grady, MA,! Marc C. Patterson, MD, FRACP,"" David M.
Rapoport, MD," Alfred Slonim, MD," Carolyn T. Spencer, MD,* Cynthia J. Tifft, MD, PhD,' and Michael S. Watson, PhD"®

Bu yayin, kapsanan konuyla ilgili genel bilgi saglamak amaciyla tasarlanmistir. Uluslararasi
Pompe Birligi tarafindan bir kamu hizmeti olarak dagitiimaktadir ve Uluslararasi Pompe Birligi,
tibbi veya baska mesleki hizmetler sunma amacini tasimamaktadir. Tip slirekli degismekte olan
bir bilimdir. Insan hatasi ve uygulamadaki dedisiklikler, béylesi karmasik materyallerin kesin
dogrulugunu garanti etmeyi olanaksiz kilmaktadir. Bu bilgilerin baska kaynaklar, 6zellikle de
hastanin kendi hekimi tarafindan dogrulanmasi gerekmektedir.
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