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AMYOTROFIK LATERAL SKLEROZiS HASTALIGINA
GUNCEL YAKLASIM
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GIRIS

Amyotrofik Lateral Sklerozis (ALS) motor korteksteki iist motor néronlar ile
beyin sap1 ve medulla spinalisteki alt motor néronlarin farkli kombinasyonlar-
daki tutulumu ile karakterize, progresif seyirli, 6liimciil, ndrodejeneratif bir has-
taliktir.! ALS disindaki diger bazi motor noron hastaliklar1 ALS” den daha énce
bulunmasina ragmen bu hastalig: ilk tanimlayan diinyaca {inlii Fransiz norolog
Jean - Martin Charcot’ tur. Baz: iilkelerde halen “Charcot hastalig1” ya da “Lou
Gehrig hastalig1” gibi 6zel isimlerle anilsa da Charcot 1869 yilinda hastaligin adi-
n1 “Amyotrofik Lateral Sklerozis” olarak tanimlamis ve bu isim giiniimiize kadar
degismeden gelmistir.”

Epidemiyoloji

En sik kazanilmis motor noron hastalig1 olan ALS, erkeklerde kadinlara gore
yaklasik iki kat daha sik gorilir. Tim diinyadaki insidans: 1-2/100.000 iken pre-
velansi 4-8/100.000 olarak bildirilmektedir. Yagam stiresi ilk tanidan sonra ortala-
ma 2 ila 4 y1l arasindadir. Geng orta yas olarak adlandirilan 45 yas ve sonrasinda
hastaligin goriilme orani artar.’ Japon yarim adasinin bir béliimiinde ve Guam’ da
hastalik, Parkinson Hastalig1 ve Demans ile birlikte, normal goriilme sikligindan
daha fazla bir oranda goriiliir. Yaklagik %10 kadari ailesel seyrederken diger vaka-
lar sporadik olarak gozlenir.*

Etiyopatoloji

ALS’ nin etiyolojisi net olarak bilinmese de genetik faktorler, oksidatif stres,
RNA metabolizmasi bozukluklari, endoplazmik retikulum stresi, néroinflamasyon
ve protein ¢okmeleri gibi mekanizmalar ile cevresel faktorler hastaligin olusumun-
da rol oynar.* Cevresel faktorler arasinda agir metaller ve siyano-toksik maddelere
maruziyet, enfeksiyon ajanlars, fiziksel aktivitede azlik, kétii beslenme, yiiksek vii-
cut kitle indeksi, ¢esitli otoimmiin hastaliklar ve kanserler yer almaktadir.®
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ilerlediginde invaziv mekanik ventilasyona ge¢mek gerekir. Bu durum igin aceleci
davranilmamaly, her vizitte hastanin solunum fonksiyon testleri degerlendirilmeli
bunun yaninda dispne i¢in medikal tedavide morfin ve midazolam segenegi her
zaman akilda tutulmalidir.”

Yine bulber semptomlarin ilerledigi son donemde yutma giiliigiine bagl ola-
rak ortaya ¢ikan beslenme sorunlari, peruktan endoskopik gastrostomi (PEG) se-
cenegi, ilgili branslarla ortak ¢alisarak degerlendirilmelidir.** Konusma bozuklu-
gu konusma terapisti ile, kognitif fonksiyonlarda olusabilecek bozukluklar, FTLD
mental testlerle her vizitte kontrol edilmelidir.*®

Son dénemde hastalar paliyatif bakim ekibi ile yine bu is i¢in 6zellesmis mer-
kezlerde bakilmali ve daha 6nce bahsedildigi gibi multidispiliner yaklasimla teda-
vi edilmelidir.

SONUC

Her yil 30.000 kisi ALS hastaligina bagli olarak hayatini kaybetmektedir. Tani-
y1 takiben ortalama yasam beklentisi 18-29 ay arasinda olup standart yasam siire-
sini diger faktorlere gore en ¢ok solunum kabiliyeti ve beslenme becerisi belirler.
Buna gore hastalarin %10’ u 10 yildan fazla yasayabilmektedir. $u an i¢in gen mo-
diilasyonu, noroproteksiyon ve antioksidan tedaviler tizerine ila¢ ¢aligmalar1 de-
vam etse de elimizdeki en etkin ilag Riluzole olarak goriinmektedir. Oniimiizdeki
yillarda hastalik patofizyolojisini daha iyi anlayarak buna yonelik tani ve tedavi
seceneklerini ortaya ¢ikaracak genis kapsamli ¢aligmalara ihtiyag duyulmaktadir.
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