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Bölüm 5

AMYOTROFİK LATERAL SKLEROZİS HASTALIĞINA 
GÜNCEL YAKLAŞIM

Hasan Armağan UYSAL1

GİRİŞ

Amyotrofik Lateral Sklerozis (ALS) motor korteksteki üst motor nöronlar ile 
beyin sapı ve medulla spinalisteki alt motor nöronların farklı kombinasyonlar-
daki tutulumu ile karakterize, progresif seyirli, ölümcül, nörodejeneratif bir has-
talıktır.1 ALS dışındaki diğer bazı motor nöron hastalıkları ALS’ den daha önce 
bulunmasına rağmen bu hastalığı ilk tanımlayan dünyaca ünlü Fransız nörolog 
Jean - Martin Charcot’ tur. Bazı ülkelerde halen ‘’Charcot hastalığı’’ ya da ‘’Lou 
Gehrig hastalığı’’ gibi özel isimlerle anılsa da Charcot 1869 yılında hastalığın adı-
nı ‘’Amyotrofık Lateral Sklerozis’’ olarak tanımlamış ve bu isim günümüze kadar 
değişmeden gelmiştir.2

Epidemiyoloji
En sık kazanılmış motor nöron hastalığı olan ALS, erkeklerde kadınlara göre 

yaklaşık iki kat daha sık görülür. Tüm dünyadaki insidansı 1-2/100.000 iken pre-
velansı 4-8/100.000 olarak bildirilmektedir. Yaşam süresi ilk tanıdan sonra ortala-
ma 2 ila 4 yıl arasındadır. Genç orta yaş olarak adlandırılan 45 yaş ve sonrasında 
hastalığın görülme oranı artar.3 Japon yarım adasının bir bölümünde ve Guam’ da 
hastalık, Parkinson Hastalığı ve Demans ile birlikte, normal görülme sıklığından 
daha fazla bir oranda görülür. Yaklaşık %10 kadarı ailesel seyrederken diğer vaka-
lar sporadik olarak gözlenir.4

Etiyopatoloji
ALS’ nin etiyolojisi net olarak bilinmese de genetik faktörler, oksidatif stres, 

RNA metabolizması bozuklukları, endoplazmik retikulum stresi, nöroinflamasyon 
ve protein çökmeleri gibi mekanizmalar ile çevresel faktörler hastalığın oluşumun-
da rol oynar.4 Çevresel faktörler arasında ağır metaller ve siyano-toksik maddelere 
maruziyet, enfeksiyon ajanları, fiziksel aktivitede azlık, kötü beslenme, yüksek vü-
cut kitle indeksi, çeşitli otoimmün hastalıklar ve kanserler yer almaktadır.5
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ilerlediğinde invaziv mekanik ventilasyona geçmek gerekir. Bu durum için aceleci 
davranılmamalı, her vizitte hastanın solunum fonksiyon testleri değerlendirilmeli 
bunun yanında dispne için medikal tedavide morfin ve midazolam seçeneği her 
zaman akılda tutulmalıdır.33

Yine bulber semptomların ilerlediği son dönemde yutma güçlüğüne bağlı ola-
rak ortaya çıkan beslenme sorunları, peruktan endoskopik gastrostomi (PEG) se-
çeneği, ilgili branşlarla ortak çalışarak değerlendirilmelidir.34 Konuşma bozuklu-
ğu konuşma terapisti ile, kognitif fonksiyonlarda oluşabilecek bozukluklar, FTLD 
mental testlerle her vizitte kontrol edilmelidir.35

Son dönemde hastalar paliyatif bakım ekibi ile yine bu iş için özelleşmiş mer-
kezlerde bakılmalı ve daha önce bahsedildiği gibi multidispiliner yaklaşımla teda-
vi edilmelidir.

SONUÇ

Her yıl 30.000 kişi ALS hastalığına bağlı olarak hayatını kaybetmektedir. Tanı-
yı takiben ortalama yaşam beklentisi 18-29 ay arasında olup standart yaşam süre-
sini diğer faktörlere göre en çok solunum kabiliyeti ve beslenme becerisi belirler. 
Buna göre hastaların %10’ u 10 yıldan fazla yaşayabilmektedir. Şu an için gen mo-
dülasyonu, nöroproteksiyon ve antioksidan tedaviler üzerine ilaç çalışmaları de-
vam etse de elimizdeki en etkin ilaç Riluzole olarak görünmektedir. Önümüzdeki 
yıllarda hastalık patofizyolojisini daha iyi anlayarak buna yönelik tanı ve tedavi 
seçeneklerini ortaya çıkaracak geniş kapsamlı çalışmalara ihtiyaç duyulmaktadır.
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