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MOTOR NORON HASTALIGI

GIRIS

Motor néron hastaliklar1 (MNH), frontal lob pre-
sentral gyrusundaki iist motor néronlarin ve /
veya omuriligin ventral boynuzundaki alt motor
noronlarin progresif dejeneratif hastaligidir(1-3).
Genel olarak, kayda deger duyusal belirtiler veya
agr1 olmadan kas gii¢stizliigi, atrofisi ve kortikos-
pinal traktus bulgularinin farkli kombinasyonlar:
ile seyir eder. Hastaligin tanimlanmas: ilk 1840
yilinda Duchenne tarafindan progresif muskiiler
atrofi (PMA) olarak adlandirmistir. Luys (1860)
PMA de omurilik 6n boynuz hiicrelerinde atrofi
oldugunu gostermistir. Charcot ve Joftroy (1870),
Duchenne tarafindan tanimlanan glosso-labio-la-
rengeal paralizinin bulber nukleuslarin atrofisi
sonucu gelistigini gostermistir. Charcot (1874),
kortikospinal sistemin de etkilendigini gostererek,

Tablo 1: MNH siniflandirilmasi

Tehran ALIYEVA!

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

MNH Siniflandirmasi

MNH kalitsal veya edinsel olabilir, altta yatan
patoloji ve klinik tabloya gore ¢esitli alt tiplere ay-
rilir. Ust motor néronlar motor kortekste bulunur
ve kortikospinal, kortikobulbar yollar1 olusturur.
Alt motor noronlar; omurilik 6n boynuzunda ve
beyin sapinda (kraniyal sinirlerin motor ¢ekirdek-
leri) bulunur ve iskelet kaslarini innerve eder (Se-
kil 1). Amiyotrafik Lateral Skleroz (ALS) hem alt
motor ndronu hem de iist motor néronu etkileye-
bilir, ancak ¢ogu motor néron hastaliklarida sade-
ce alt veya ust motor noronlar etkilenir (Tablo.1).
Omuriligin alt motor néronlar1 6n boynuzda bu-
lundugundan, bu hastaliklara bazen 6n boynuz
hiicre hastaliklar1 da denir (2,5,6).

Ust motor noron hastaliklar:

e  Primer Lateral Skleroz
o Herediter Spastik Paraparezi

Ust ve Alt Motor Noronlarin Tutulumu

«  Amiyotrafik Lateral Skleroz

Alt motor noron hastaliklar:

o Multifokal Motor Noropati

o  Spinal Muskiiler Atrofi

o  Spinal Bulbar Muskiiler atrofi/ Kennedy hastalig
o Monomelik Amiyotrofi

o Polimiyelit

o Bat1 Nil Viriist

o Paraneoplastik motor noron hastalig
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