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GIRIŞ

Amiyotrofik Lateral Sklerozis (ALS), spinal ve bulbar seviyede üst ve alt motor 
nöronları tutarak ilerleyen nörodejeneratif bir hastalıktır. İlk defa 1869 yı-

lında Fransız nörolog Jean-Martin Charcot tarafından tanımlanmıştır. İki formu 
vardır: Sporadik ALS formu daha sıktır (%90-95) ve genetik geçişi yoktur. Ailesel 
tip ALS’de ise daha seyrek görülmekte olup (%5-10) genetik geçişi vardır. Semp-
tomlar 50-65 yaşlar arasında başlar. İnsidansı 0.32/100 000 olarak bildirilmiştir. 
Altmış beş yaş öncesinde erkeklerde kadınlardan daha sık iken daha ileri yaşlarda 
eşit sıklıktadır (1).

Hastalığın oluşumunda genetik faktörler yanında çevresel faktörler de pay sa-
hibidir. Çevresel faktörler içinde toksinler önemlidir. Tarımda kullanılan kimya-
sallar, ağır metaller, çözücüler, elektriksel-manyetik alanlar ve diyet tiplerinin ALS 
için risk oluşturduğu gösterilmiştir (2). Sigarada bulunan ağır metaller özellikle 
erken yaşlarda sigara içmeye başlayanlarda nörotoksisite riskini artırmaktadır (3). 
ALS hastalarındaki komorbidite ve eşlik eden hastalıkların genel popülasyondan 
belirgin farklılıkları olduğu gösterilmiştir. ALS hastalarında arteriyel hipertansiyon, 
koroner arter hastalığı, miyokard infarktüsü, diabetes mellitus ve hiperkolesterole-
mi insidansı belirgin olarak düşüktür (4). Buna karşılık nörolojik hastalık sıklığının 
daha yüksek olması, ALS ile diğer nörolojik hastalıklarda aynı genetik faktörlerin 
rolü olduğunu düşündürmektedir. Parkinson hastalığındaki histopatolojik değişik-
likler, sinirlerdeki dejenerasyonun yayılmasını yavaşlatarak ALS’nin klinik gidişini 
de yavaşlatmaktadır (5). ALS’nin primer olarak gri maddeyi tutan bir hastalık oldu-
ğu gösterilmiştir. Ancak klinik belirtiler ortaya çıkmadan çok önce beyaz maddede 
de patolojik değişiklikler başlayabilmektedir(6).
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beraber öksürük pik akımının <160 L dk-1 olması, NIMV uygulama süresinin çok 
uzun olması, uygun maske boyutunun bulunamaması, hastanın reddetmesi, klost-
rofobi olması, yeterli aile desteğinin bulunmaması durumlarıdır.

Sonuç olarak ALS hastalarında ciddi bulber tutulum olmadan uzunca süre 
NIMV uygulanabilir. NIMV uygulaması sırasında başarıyı artırmak için riluzole 
kullanımı devam etmelidir. NIMV uykuyu düzenleyerek yaşam kalitesini artırmak 
amacıyla da uygulanabilir ve ne kadar erken başlanırsa o kadar etkili olacaktır.  
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