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Tehran ALİYEVA1

MOTOR NÖRON HASTALIĞI

GİRİŞ

Motor nöron hastalıkları (MNH), frontal lob pre-
sentral gyrusundaki üst motor nöronların ve / 
veya omuriliğin ventral boynuzundaki alt motor 
nöronların progresif dejeneratif hastalığıdır(1-3). 
Genel olarak, kayda değer duyusal belirtiler veya 
ağrı olmadan kas güçsüzlüğü, atrofisi ve kortikos-
pinal traktus bulgularının farklı kombinasyonları 
ile seyir eder. Hastalığın tanımlanması ilk 1840 
yılında Duchenne tarafından progresif musküler 
atrofi (PMA) olarak adlandırmıştır. Luys (1860) 
PMA’ de omurilik ön boynuz hücrelerinde atrofi 
olduğunu göstermiştir. Charcot ve Joffroy (1870), 
Duchenne tarafından tanımlanan glosso-labio-la-
rengeal paralizinin bulber nukleusların atrofisi 
sonucu geliştiğini göstermiştir. Charcot (1874), 
kortikospinal sistemin de etkilendiğini göstererek, 

ilk kez amyotrofik lateral sklerozu (ALS) terimini 
tanımlamıştır(3-5)

MNH Sınıflandırması
MNH kalıtsal veya edinsel olabilir, altta yatan 

patoloji ve klinik tabloya göre çeşitli alt tiplere ay-
rılır. Üst motor nöronlar motor kortekste bulunur 
ve kortikospinal, kortikobulbar yolları oluşturur. 
Alt motor nöronlar; omurilik ön boynuzunda ve 
beyin sapında (kraniyal sinirlerin motor çekirdek-
leri) bulunur ve iskelet kaslarını innerve eder (Şe-
kil 1). Amiyotrafik Lateral Skleroz (ALS) hem alt 
motor nöronu hem de üst motor nöronu etkileye-
bilir, ancak çoğu motor nöron hastalıklarıda sade-
ce alt veya ust motor nöronlar etkilenir (Tablo.1). 
Omuriliğin alt motor nöronları ön boynuzda bu-
lunduğundan, bu hastalıklara bazen ön boynuz 
hücre hastalıkları da denir (2,5,6).

Tablo 1: MNH sınıflandırılması

Üst motor nöron hastalıkları Alt motor nöron hastalıkları
• Primer Lateral Skleroz
• Herediter Spastik Paraparezi

• Multifokal Motor Nöropati
• Spinal Musküler Atrofi
• Spinal Bulbar Musküler atrofi/ Kennedy hastalığı
• Monomelik Amiyotrofi
• Polimiyelit
• Batı Nil Vürüsü
• Paraneoplastik motor nöron hastalığı

Üst ve Alt Motor Nöronların Tutulumu
• Amiyotrafik Lateral Skleroz
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