14. AMIYOTROFIK

& J- LATERAL SKLEROZ’DA
BOLUM BESLENME

Pinar BEKDIK SIRINOCAK!

GIRIS

Amiyotrofik Lateral Skleroz (ALS) beyin ve omurilikte bulunan motor
noronlarin dejenerasyonu ile seyreden ilerleyici ve 6liimciil bir hastaliktir®®. On
boynuz néronlarinin farkli spinal diizeylerdeki kayb1 sonucu degisik klinik tab-
lolar ortaya cikar. Tabloya {ist motor néron tutulumu eslik etmektedir. ALS en
sik goriilen motor noron hastaligidir®?. ALSde tedavi; hastalik siirecinde hedef

semptomlara yonelik tedavi yaklagimlar1 ve destekleyici palyatif bakim tedavisi
seklindedir.

ALSde, motor noéronlarin dejenerasyonunun bir sonucu olarak baslangigta
ya da hastalik stirecinde disfaji, dizartri, solunum yetmezligi gelisir®. ALS hasta-
larinda malniitrisyon yaygindir®®. Ayrica hastalarda nedeni tam olarak belirle-
nememekle birlikte hipermetabolizma gozlenir.

ALS hastaliginin takibinde beslenmenin takibi 6nemli yer tutmaktadir. Kétii
beslenmeyi siddetlendiren semptomlar, diyet modifikasyonu, besin takviye-
si, uyarlanabilir yeme cihazlarinin kullanimi ve tiiple beslenme yerlestirme ve
yonetimi yoluyla yonetilebilir®. Hastada disfaji ve yutma giicliiklerinin deger-
lendirilmesi ve radyolojik olarak yerlestirilmis bir gastrostomi (RIG) tiipiiniin
yerlestirilmesi, perkiitan endoskopik gastrostomi (PEG) zamanin belirlenmesi
onemlidir. Beslenme tiipiiniin sagkalim {izerine katkis1 tartismali olmakla birlik-
te oneriler zorlu vital kapasite (ZVK) %50'nin altina diismeden uygulanmasini
onermektedir?.
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Bu bolimde ALS hastalarinin beslenme desteklerinin takibi ve beslenme
yontemlerine deginilecektir.

INSIDANS VE PREVELANSI

ALS insidans1 1990’larda Avrupa ve Kuzey Amerikada 100.000de 1.47-2.70
arasinda bildirilmistir. Ortalama 100.000'de 1.89'dur"". Prevalans Kuzey Ameri-
kada Avrupadan daha yiiksek olma egiliminde olmakla beraber, 2.7-7.4/100.000
arasinda degismektedir (ortalama 100.000de 5.2). ALS gelisme riski 50-75 yas-
lar1 arasinda zirve yapar ve sonra azalir. Yaslara gore dagilima bakildiginda,
70-79 yas arast en yiiksek prevalansa sahiptir'>". Diinya ¢apindaki insidans da
0.42 ve 5.3/100.000 arasinda degismektedir'?. Mortalite 1990’11 yillarda ortalama
100.000de 1.91dir"). Hastalik erkeklerde kadinlardan 1.2-15 kat daha siktir>').,
Beyaz irkta siyahlarin iki kati siklikta gortilmektedir"?. ALS geleneksel olarak
sporadik ve ailevi olarak siniflandirilmistir. Olgularinin %5-10"u Mendelyan ka-
litim gosteren ailevi olgulardir®'). Ailevi ALS olgularinin ¢ogu, otozomal do-
minant gegis gostermektedir. Ailevi olgularda, sporadik olanlardan farkli olarak,
kadin-erkek orani esittir ve hastalik daha erken yasta baglar'. Klinik ve genetik
bulgular1 heterojen olan ailesel ALS formlari i¢inse 30'dan fazla sayida fakli gen
tanimlanmigtir®®,

ETYOLOJi VE PATOGENEZ

ALS, temel olarak beyin sap1 ve spinal kord 6n boynuzunu ve lateral spinal
kord boyunca kortikospinal yolag: olusturan korteksteki iist motor noéronlar:
tutar"”. ALSdeki nérodejenerasyonun altinda yatan mekanizmalar tam olarak
anlagilmamistir. Bircok hiicresel ve molekiiler siirecin rol oynadig: asikéardir.
Bunlarin baglicalari, mitokondriyal disfonksiyon, aksonal transport kusuru, tok-
sik protein agregasyonu, bozulmus protein yikimi (proteazom ve/veya otofajiyi
iceren), prion benzeri yayilma, eksitotoksisite, oksidatif stres, hipermetaboliz-
ma, inflamasyon, RNA (riboniikleik asit) metabolizmasi kusurlar1 ve RNA tok-
sisitesidir®'?).,

Familyal ALS ile iligkili 30 gen tanimlanmigtir®. Bunlar yol agtiklar1 pato-
tizyolojik mekanizma temelinde ii¢ grupta ele alinabilir: RNA biyolojisi, protein
dongiisti ve aksonal transport yolaklarindaki eksikler’. Ailevi ALSde hastala-
rinin %20-40'inda, 1993 yilinda, 21. kromozomda bulunan Cu/Zn superoksit
dismutaz geninde (SOD-1 geni) mutasyon oldugu gosterilmistir®’. “Transactive
response (TAR) DNA binding protein kDa 43 (TDP-43)” gen mutasyonu ailevi
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ALS olgularinin %5’i kadarindan sorumlu tutulmaktadir. Fakat ALS hastalarinin
¢ogunlugunda aile 6ykiisii yoktur. Bu durum, hastaligin hem ¢evresel ve hem de
genetik nedenlerden kaynakladigini diigiindiirmektedir.

ALS ile gayretli fiziksel egzersiz arasinda da bir bagint1 oldugu diisiiniilmiis-
tir®"?. ALS hastalarinin kontrollere gore daha diisiik viicut kitle indeksine sahip
olmasinin fiziksel aktivite ile iligkili olabilecegini distindiirmistiir®. Agir me-
tallere, kimyasal maddelere, pestisitlere maruziyetin arttig1 meslek gruplarinda
ALS’ye yakalanma riskinin de arttig1 ¢esitli caliymalarda gosterilmistir. Bu toksik
maddelerin norodejeneratif siireci tetikleyebilecegi one siiriilmistiir®. Sigara ig-
menin oksidatif stres, inflamasyon ve noérotoksisite tizerinden ALS gelisme ris-
kini arttirdig gosterilmistir®®. Beslenme sekli ile ilgili yapilan ¢alismalarda glu-
tamattan zengin gidalarin tiiketilmesinin prognozu olumsuz yonde etkiledigi,
omega-3 yag asitleri, vitamin-E ve liften zengin beslenmenin anti-inflamatuvar
ve anti-oksidan etkileriyle koruyucu oldugu gézlenmigtir®).

KLINIK BULGULAR

ALS haftalar ve aylar i¢inde ilerleyici motor defisit ile karakterize 6liimciil bir
norodejeneratif hastaliktir. Ortalama yagsam stiresi 20-48 aydir. Hastalar bulber
disfonksiyon ve solunum yetmezligi ile kaybedilir"”. Belirti ve bulgular herhan-
gi bir bolgeden baslayabilmektedir. Fokal baslangi¢ gosteren hastalarda bulgu-
lar diger viicut bolgelerine kontralateral (kars: tarafa gegis) veya rostrokaudal
(st ya da alt segmentlere gegis) yayilabilir"». Bununla birlikte Onuf ¢ekirdegi
ve okiiler motor ¢ekirdeklerin etkilenimi olmadigindan sfinkter kontrolii ve goz
hareketleri genelde korunmaktadir®?.

Motor néron hastaliklarinda tespit edilen klinik durum dort baslik altinda

incelenir

Klasik ALS

Alt ve iist ekstremitelerde farkli siddette, asimetrik, distal ve/veya proksimal
tutulum saptanir. Alt motor néron bulgusu olan fokal zaaf ve atrofisi ile baglar.
Fasikiilasyon ve/veya kramplar, kas gli¢siizliigli ve atrofiye eslik edebilir. Zaman-
la ist motor noron bulgular: olan spastisite, derin tendon reflekslerinde arts,
patolojik refleksler, bulber ve solunumsal semptomlar klinik tabloya eklenir. Ileri
donemlerde fleksor spazmlar gozlenebilir. Sfinkter kusuru, bakis parezisi, kogni-

tif tutulum, duysal ve otonomik belirtiler genellikle goriilmez*2°.
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Bulber Baslangichi ALS

Bu hastalarda ilk belirti dizartrik konusmadir. Bulber tutulum hastalarin
%25-35"ini olusturmaktadir. Zamanla siv1 veya kat1 gidalara kars disfaji eklenir.
Zamanla tim formlarin %70-81’inde dizartri ve disfaji gelisir®?®. Ekstremite
semptomlar1 ¢ogunlukla es zamanli olarak baslar. Yutma disfonksiyonu sebebiy-
le birgok hastada siyalore vardir. Norolojik muayenede; ¢ene ve 6giirme reflek-
sinde artis, ist motor noron tipi yiiziin alt yarisini tutan fasyal giigsiizliik, dilde
fasikiilasyon ve atrofi bulunabilir®.

Primer Lateral Skleroz

Izole iist motor néron (UMN) tutulumu ile karakterizedir. Ancak, UMN tipi
tutulum ile baglayan ALS hastalarindan PLS’yi ayirt etmek ve PLS tanis1 koyabil-
mek icin gegmesi gereken siire farkli arastirmacilar tarafindan 3 ile 5 y1l arasinda
one siiriilmistiir®>?. Genellikle bulgularin UMN’ye sinirh kalmasi i¢in gegmesi
gereken siire 4 y1l olarak belirtilmektedir’'. PLSde ¢ogunlukla belirtiler bacak-
lardan baglar ve gorece simetrik bir sekilde kollara ve bulber kaslara yayilir®V.
Sag kalim siiresi diger formlara gore oldukga iyidir.

Progresif Miiskiiler Atrofi

Yalnizca alt motor néron (AMN) bulgularinin oldugu formdur®>* (Dufty
JRve ark., 2007; Kim W-K ve ark., 2009). Daha cok ekstremitelerden olmak iize-
re herhangi bir viicut bolgesinden baslayabilir. Erkeklerde siklig1 kadinlara gore
daha fazladir®. Hastalarin %20-30 kadar1 18 ay icinde UMN bulgular: gelistire-
bilir ve bunlarin da yarist ilk bir yil i¢inde olur®*>**. PMAda prognozu belirleyen
degisken, tutulan segmentlerin diizeyi ve sayisidir.

ALS tanis1 koyabilecek 6zgiil bir tan1 yontemi olmadigindan tanida; klinik,
laboratuvar, elektrofizyolojik, norogoriintiileme ve noropatolojik verilerin bir-
likte degerlendirilmesi esastir>*>.

AMIYOTROFIK LATERAL SKLEROZ HASTALARINDA
BESLENME SORUNLARI VE TEDAVI YAKLASIMLARI

Yetersiz Beslenme

Yetersiz beslenme malniitrisyon viicut agirhginin %10’undan fazla kaybi ya
da 18,5 kg/m*den daha diisiik bir viicut kitle indeksi (VKI) kaybr olarak tanim-
lanir. ALS hastalarinda yetersiz beslenme sagkalim siiresini kisaltmaktadir. Ye-
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tersiz beslenmenin prevelans: %16-53 arasindadir. Hastalarda mortalite 7,7 kat
artmigtir®e3),

Klinik degerlendirme ve takiplerde beslenmenin yeterli oldugunu degerlen-
dirme amacli boy ve kilo 6lgiimleri yararlidir. Fakat boy ve kilo 6l¢timii kaybedi-
len doku tiirii hakkinda ayrintil bilgi vermez. Viicut yag oranini degerlendirme
amagh triseps deri kivrim kalinlig1 ve harpenden kaliperler gibi araglar, deri kiv-
riminin dl¢tilmesi kullanilabilir®*4).

Viicut kompozisyonu, viicut yagindaki degisiklilerin takibinde kullanilabilir.
Viicut kompozisyonunu 6lgmek icin cesitli teknikler kullanilabilir®**#?. Biyoe-
lektriksel impedans analizi (BIA) ve cift enerjili x 15101 absorpsiyometrisi (DXA)
kullanilan tekniklerdendir. Iki teknigin de maliyet ve taginabilirlik agisindan
farklilik gosteren taraflari bulunmaktadir. DXA daha pahali ve daha az tasinabi-
lir bir cihazdir™.

Yetersiz beslenme serumda bazi belirteglerin diizeylerine bakilarak da de-
gerlendirilebilir. Bu belirtegler; serum albiimin, prealbumin, hemoglobin, mag-
nezyum, kalsiyum (toplam ve iyonize), fosfor, serum ¢inko ve bakir ve retinol
baglayici proteindir. Ayrica kreatinin yiikseklik indeksi (CHI), bir hastanin 24
saatlik kreatinin atilimui ile belirli bir boy i¢in beklenen normal kreatinin atilimi-
nin bir oranidir. CHI, hastaligin ilerlemesi ve sag kaliminin bir belirteci olarak
kullanilabilecegi one siiriilmektedir. Yapilan bir ¢alismada kotiilesme dénemin-
de oliime yakin zamanda, CHIda bir diisiis ve serum kalsiyumunda buna kar-
silik gelen bir yiikselme gozlenmistir®. Yapilan ¢alismalarda total kolesterol ve
trigliserid diizeyinin yiiksek olmasinin ve diistik yogunluklu lipoprotein (LDL)/
yiiksek yogunluklu lipoprotein (HDL) oraninin yiiksek olmasi anlaml bulun-
mustur. Ayrica diisiik LDL ve toplam kolesterol seviyeleri, FVC yiizdesinin daha
disitk olmasiyla iligkilendirilmistir®. Serum lipid seviyelerindeki dustklikler
ALSde hipermetabolizma ile iligkilendirilmigtir“>+".

Yetersiz beslenme sonucunda kas atrofisinde artis ve hastalik seyrinde kotii-
lesme potansiyeli bulunmaktadir®*. Solunum ve bagigiklik sistemi islevlerini
bozar®*. Amerikan Noroloji Akademisi (AAN) tani aninda ve sonrasinda 3
ayda bir beslenme degerlendirmesini 6nermektedir®.

Hipermetabolizma

ALS hastalarinda hipermetabolizmanin nedeni tam olarak ay-dinlatilama-
mustir. Dinlenme enerji hesaplamasi yaparken ALS hastalarinda standart yapilan
hesaplamalara %10 eklenmesi onerilmektedir"”. ALS hastalarinda hipermeta-
bolizma nedenleri arasinda daha fazla solunum ¢abasindaki artis, fonksiyonel
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mitokondri dengesizlikleri, kas fasikiilasyonlari, artmis sitokin ve lokosit tireti-
mi, stk enfeksiyonlar ve otonom sinir sisteminin aktivasyonu sayilabilir®. Ya-
pilan bir ¢alismada hastalarin %80’inde dinlenme enerjisinde degisiklik gozlen-
medigi belirtilmigtir®'.

Diyet giinliigii tutmak, diyet hatirlatma diyetisyen ile diizenli araliklarla go-
riigmek beslenme yetersizligi ve hipermetabolizma agisindan beslenme deste-
ginin saglanmasinda faydalidir®?. Yiiksek enerjili yagdan zengin diyetler kilo
kaybini ve denervasyonla ortaya ¢ikan kaybini azalttig gosterilmigtir®>?

Disfaji

Beslenme durumu iizerindeki etkisi ve solunum komplikasyonlari riski ve
yiiksek prevelans: nedeniyle, her ALS hastasinda disfaji taramas1 onerilir. ALS
sirasinda yutma degisiklikleri normal beslenme aligkanliklars; ¢igneme giigligii
ve bunu izleyen diyet tutarliliginda degisiklikleri; agizdan enteral beslenmenin
saglanamadig1 durumlarda tiiple beslenme ihtiyaci ve agizdan hi¢ alimin olma-
dig1 bir siirece dogru ilerler*. Disfaji aspirasyon pnodmonisi, yetersiz beslenme ve
hasta ve bakim veren kisilerde bogulma riskiyle anksiyeteye neden olarak yasam
kalitesini bozar®>=".

Yutmanin baslama doneminde fasiyal kaslarin giigsiizliigii salya akmasi ve
yiyecek parcaciklarinin hapsolmasiyla zayif bir dudak bariyerine yol agar®*>®.
Cigneme kaslarinda ve dilde olan gii¢siizlitk nedeniyle yeterli ¢cignemenin sag-
lanmamasi yiyecek bolusunu olusturma ve ilerletmesinde aksamaya yol agar.
Farengeal faz sirasinda olusan epiglotun tam kapanamamasi ve krikofarenge-
al spazmlar nedeniyle yiiksek aspirasyon riskine yol agar. Bu durum hastalarda
bogulma korkusu nedeniyle beslenme yetersizligini tetikler®®. Bulber bulgula-
r1 olan hastalar konusma dili terapisti tarafindan erken degerlendirilmelidir®.
Disfajinin erken donemlerinde ¢ene germe manevrasi, supraglottik yutma gibi
uygun yutma teknikleri ve koyulastirilmis sivilar ile aspirasyon riski azaltilmaya
caligtlir.

TANI

Hasta goriismesi, yatak basi muayeneleri, yutma skalasi, video-floroskopik
degerlendirme, endoskopik degerlendirme seklinde disfaji degerlendirmesi ya-
pilir. Bulber bulgular: olan hastalarin %47,8- %72,7’sinde videofloroskopik de-
gerlendirme ile %75’inde disfaji saptanir®*-*). Disfaji baslangig semptomu ola-
rak ALS hastalarinin %6,2’sinde gorilmiistiir®?.
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ALS fonksiyonel derecelendirme dlgegi (ALSFRS-R) veya ALS Yutma $iddeti
Olgegi (ALSSS) hastalarin semptomlarina ve disfaji degerlendirmesine yonelik

(63)

olceklerdir

Hacim vizkosite yutma testi, yatmanin degerlendirilmesinde aspirasyon olup
olmadiginin belirlenmesinde duyarli bir yontemdir®. Videofloroskopi (VFS)
esliginde ya da fiberoptik endoskopi yontemiyle yutma objektif olarak deger-
lendirilebilir. VFS ile degerlendirmede farkli kivamlarda ve hacimlerde kontrast
bolusu seklindedir. Bu yontemle yutmanin oral ve farengeal fazlar1 degerlendiri-
lir®). VES ile dilin itme giiciindeki yetersizlik, farengeal kasin kasilma yetersizli-
gi ve 6zefagusun st sifinkterinin gevsemesindeki anormallikleri saptamada yar-
dimcidir®. Hastalarda erken donem farkedilmeyen aspirasyonlari tespit etmede
yardimcidir. Disfajini takibinde hastalarin VES ile degerlendirilmesi 6nerilmek-
tedir®”. VFS ile ALS hastalarinda goriilen en sik bulgular farenkse geg bolus ta-
sinma ve farenks kontraksiyonunda azalmadir. Videofloroskopi, asemptomatik
ALS hastalarinda yutma siirecindeki degisikligi ortaya gikarabilir.

FEES ile yatak bagi degerlendirme mimkindir®. Bu yontem de ¢igneme,
dil, farengeal kas giicii, larenksin yapisin1 motilite ve 6ksiirme refleks duyarli-
ligin1 gostermede yardimeidir®. Videofloromanometrik ¢aligmalar (VFM) ile
yutma basincindaki degisiklikler degerlendirilebilir. Yapilan bir ¢alisgmada VEM
ile ilk olarak orofarinkste yutma basincinda azalma ortaya ¢iktigini baska bir
calismada da st 6zefagus sfinkter gevsemesinden sonra farengeal kontraksiyon
stiresinde uzama ve kalan basingta artis gézlemlemistir®. Ultrasonografi ile dil
kalinligindaki degisiklikler, azalmis ve diizensiz dil hareketleri hakkinda bilgi
saglayarak oral fazda erken donem degisiklikleri gostermede yardimcidir®®7?.
Daha onceki donemlerde orofarengeal sintigrafi de yutmanin degerlendirilme-
sinde kullanilmigtir”". VFS, FEES ve manometri kullanilarak 23 ALS hastasinda
yapilan bir ¢galismada VFS’ de 9 hastada oral donemde baryum kalintisi, 6 has-
tada parca parga yutma, 6 hastada aspirasyon gosterilmis”?. Yine bagka bir ¢a-
ligmada ALSS 6lgegine gore normal yeme aligkanligi olan hastalarin %66,7’sinde
VES ile yutmada gesitli asgamalarda bozulma goézlenmis”.

TEDAViI

Disfajinin erken donemlerinde ¢ene germe manevrasi, supraglottik yutma
gibi uygun yutma teknikleri ve koyulastirilmis sivilar ile aspirasyon riski azaltil-
maya ¢aligilir. Hastalarda yutma sirasinda ¢ene germe, gene asag1 ve bas dondiir-
me gibi ¢esitli postural manevralar ile hava yolunu koruma yontemleri de 6ne-
rilmektedir. Bir ¢calismada ¢ene asag1 veya ¢ene germe postiirii bas dondiirme
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postiirii ve hiperekstansiyonlu bas postiirii seklinde ii¢ postiirde hava yolunun
korunmasi degerlendirilmis ve ti¢ postiiriin de yararlh oldugu sdylenmistir®.
Disfaji tedavisinde bu yontemlerle etkin beslenme saglanamadinda beslenme
tiipii ile beslenme yontemlerine gegis yapilmalidir.

Yutmadaki bozulmaya ikincil olusan siyalore i¢in trisiklik antidepresanlar,
bir skopolamin yamasi, atropin, hiyosamin, robinul, konumlandirma ve emme
ve radyasyonla tedavi edilir. Tatli ve eksi gidalardan kaginmanin yani sira yeterli
hidrasyonun siirdiirilmesi de siyalore yonetimine yardimci olabilir tedaviler ve
veya botulinum toksin dnerilmektedir.

ENTERAL BESLENME

ALS hastalarinda beslenme tiipti, yetersiz beslenmeyi iyilestirmek, hiperme-
tabolizma ve dehidratasyonu azaltmak ve aspirasyona ikincil enfeksiyon riskini
azaltmaktir. Nazogastrik tiip ile beslenme aspirasyon riski rahatsiz edici olmasi
nedeniyle kisa siireli beslenme destegi icin kullanilabilir”. Nazogastrik tiipler
orofaringeal sekresyonlar: artirir ve nazofarengeal rahatsizlik ve iilserasyonlara
neden olabilir”7? Genellikle gastrostomi tiipii endikasyonu temel viicut agirlik-
larinin %10’undan fazlasini kaybettiginde konulmaktadir. Gastrostomi tiipiiniin
erken yerlestirilmesi 6nemlidir. Viicut agirliginin %20’sinden daha fazla kayip
olan hastalarda gastrostomi tiipii yerlestirilmesinin yasam siiresini azalttigini
gosteren ¢aligmalar bulunmaktadir. Gastrostomi tiipii ayrica yemek siiresinin
uzamasi, yemek yerken yorgunluk, kaygi,siyalore, dehidratasyon, bulber semp-
tomlar, aspirasyon riski ve solunum sikintisinin olusmaya basladigr durumlar-
da da endikedir”*"”. Gastrostomi tiipiiniin yerlestirilmesi hasta ve aile stresini
azaltma yasam kalitesini artirma ve sag kalim siiresini uzatma seklinde avantaj-
lar1 bulunmaktadir.

Gastrostomi tiipii yerlestirilmeden 6nce hastalar ve bakicilari, islemin risk-
leri ve faydalari, giinliik bakimi, gastrostomi tiiptiniin yerlestirilme zamani i¢in
en uygun zamanlama hakkinda bilgilendirilmeli ve egitilmelidir®®.Gastrosto-
mi tiipliniin yerlestirilme zamani1 ZVK %50’nin altina diiymeden hastanin oral
alabildigi zamanda yetersiz beslenme ve disfaji degerlendirilerek yerlestirilmeli-
dir(55,68).

Gastrostomi tiipii, eruktan endoskopik gastrostomi (PEG) veya radyolo-
jik olarak yerlestirilen gastrostomi (RIG) seklinde yerlestirilir. ZVK degerleri
%50den daha yiiksek, bulber bulgular: olan solunum kaslarinda zayiflik olma-
yan hastalarda PEG yerlestirme en yaygin yontemdir®>”. PEG yerlestirme s1-
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rasinda hastalar yatar pozisyondadir. Islem orta derecede sedasyon altinda, ve
endoskop kullanimu ile gergeklestirilir. RIG ise ZVK’si %50den az olan ve bilevel
pozitif hava yolu basinci gibi noninvaziv ventilasyon kullanan hastalarda daha
gtivenli bir sekilde yerlestirilebilir. Bu yontem sedasyon veya endoskopiye ihti-
yag duyulmadan hasta dik pozisyondayken de uygulanabilir. PEG ya da RIG ile
gastrostomi tiipil yerlestirilmesi sonrasinda beslenmeye islemin yapildigi gece
baslanir ve hastalar enfeksiyon agisindan takip edilir®”.

PEG yerlestirilme plani yapilan hastalarda ZVK %50 altina diismeden isle-
min gergeklestirilmesi 6nerilir”. ZVK orani distitkge, PEG yerlestirme islemi
sedasyon gerektirdiginden, FVC diistitkge solunum sikintisi ve aspirasyon riski
artarak morbidite ve mortalite oranlari yiikselir”. Gastrostomi tiipii yerlestirme
ile ilgili komplikasyonlar ve 6liim oranini degerlendiren ¢alismalarda solunum
yetmezligi 6liime neden olan en stk komplikasyondur®”. Mortalite oranlar1 24
saat icerisinde %3,6, bir ay icerisinde %1,8-11,5 araligindadir®. Gastrostomi
tiipll yerlestirilen hastalarin alt1 aylik izlem siireclerinde gastrostomi tiipii olma-
yan hastalarla aralarinda sag kalim agisindan belirgin bir farklilik gézlenmemis-
tir. PEG’i olan hastalarda 6liim oranlar1 daha digiik bulunmugtur®. Aragtirma-
cilar, zellikle bir hastada orta veya siddetli solunum yetmezIligi varsa, RIGnin
PEGden daha giivenli oldugu sonucuna vardi®.

ALS’ye 6zel bir enteral beslenme soliisyonu yoktur. Konstipasyonu énlemek
amactyla yiiksek lifli beslenme iiriinleri tercih edilebilir. Fakat bu tiriinlerde agi-
r1 s1v1 yiiklenmesi riski ve hipermetabolizma nedeniyle yeterli kalori ihtiyacini
kargilamayabilir®. En uygun beslenme triini icerigi yiksek yag, disik kar-
bonhidrat ve antioksidan 6zellikleri nedeniyle omega-3 yag asitlerinden zengin
olan formiillerdir®?. Enteral formiile baglama kilavuzu, beslenmeye 5 kcal / kg
ile baglanabilir. Asir1 yetersiz beslenme olan hastalarda ilk giin 10 kcal / kg, 2. 4.
gilinlerde enteral beslenme maksimum 5 kcal / kg / giin artirilarak hasta toleran-
s1 saglanabilir. 5. giinden 7. giine kadar, 20 kcal / kg / giin ila 30 kcal / kg / giin
artiglar ve sonrasinda daha fazla artisla saglanabilir. Bu donmede hiponatremi-
den kaginmak igin eklenen sivilar1 kisitlamasi gerekebilir®#®. ALSde spesifik
formiillerin hastalik ilerlemesi tizerindeki etkinligini degerlendirmede daha ¢ok
galigmaya ihtiya¢ duyulmaktadir.

PARENTERAL BESLENME

Parenteral beslenme enteral beslenmenin uygun olmadig1 durumlarda kul-
lanilir. Enteral beslenme; gastrointestinal sisteme ulasilamayan malabsorbsiyon,
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dismotilite ve enterokutandz fistiil durumlarinda kontrendikedir. PN sadece EN
kontrendike veya imkansiz oldugunda endikedir. Parenteral beslenme, santral
vendz kateterin antibiyotik ve diger tedavilerin daha kolay uygulanmasini saglar.
Fakat uzun siireli kullanimi kateter enfeksiyonu agisindan risklidir®780.

OZET

ALS tedavisi protokolii igerisinde beslenmenin degerlendirmesi ve yonetimi
icin Ozen gosterilmesi ve diizenli takip edilmesi gereken bir basamaktir. Yeter-
siz beslenme ve hipermetabolizma prognozu kétiilestiren ve sag kalim siiresini
kisaltan durumlardir. Yetersiz beslenme, viicut agirhgimnin% 10dan fazla kayb:
veya VKI'nin 20'den az olmast olarak tanimlanabilir; bir hastanin kalori ihtiyac-
larini belirlemek igin dolayli kalorimetre mevcut degilse Harris-Benedict denk-
lemi, cREE’ye % 10 ek ekleyerek makul bir enerji gereksinimi tahmini saglar;
Hastalarda gastrostomi tiipiiniin hangisi olacagina karar verirken; FVC % 50’
nin iizerinde olan hastalarda PEG yerlestirilmesi sedasyon ve aspirasyon riski
yiiksek olan hastalarda RIG yerlestirilmesi daha uygundur. Ancak erken gastros-
tomi sonrast tiip yerlestirme ile iligkili mortalitede iyilesme saglayip saglamadi-
gini belirlemek i¢in daha fazla ¢alismaya ihtiyag vardir.
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GIRIS

Yash niifusun giin gegtik¢e artmasi, Alzheimer ve Parkinson gibi ndrodejene-
ratif hastaliklarin yayginligini arttirmaktadir. Yasla iliskili nérodejeneratif hasta-
liklarin 6ntine gegebilecek, yaslanma siirecini geciktirecek, saglikli ve aktif yas-

lanmay1 saglayacak stratejiler gelistirmek temel hedeflerden biri haline gelmistir.
Gliniimiizde ndrodejeneratif hastaliklarin kesin tedavileri bulunmamaktadir-?.

Saglikl1 bir diyet, biyolojik islevleri koruyabilen ve hastalik gelisimini onle-
yebilen biyoaktif besin kaynaklar:1 olarak farkli gida tiirlerini hesaba katsa da,
farkli gida isleme ve pisirme yontemlerinin katkis1 genellikle yeterince dikkate
alinmaz. Ham maddelerin teknik manipiilasyonu, endiistriyel isleme, depolama
ve pisirme yontemleri, gidanin orijinal i¢erigini degistirebilir. Bu sadece saglikli
yasam kaybina katkida bulunmaz, ayn1 zamanda toksinlerin olusumuna da (ge-
lismis glikasyon son triinleri dahil) neden olabilir (AGES) ©.

Norodejeneratif hastaliklarin ilerlemesini 6nlemek, geciktirmek veya dur-
durmak i¢in beslenme yaklagimi umut verici bir strateji olarak kabul edilir ve bu
nedenle genis capta arastirilmigtir®>.

Enerji Durumu, Besinler ve Beyin

Enerji durumu, hormonlar ve biiyiime faktorleri tarafindan kontrol edilen
enerji alimiyla ilgilidir. Viicudun enerji durumu, mitokondriyal enerji meta-
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