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TND Noromiiskiiler Hastahiklar Bilimsel Calisma Grubu
Amiyotrofik Lateral Skleroz (ALS), ilk kez 1869 yilinda Fransiz Norolog Charcot tarafindan
tanimlanmis olup hastalik Charcot hastaligi yani swra bu hastaliktan 6len Unli beyzbol
oyuncusuna itafen Lou Gehrig hastaligi olarak da adlandirilir. Hastalik, merkez sinir
sisteminde, omurilik ve beyin sapinda motor hicrelerin (néronlar) kaybina bagli olarak ortaya
¢ikar. Klinik bulgular kol ve bacaklarda asimetrik gucsizlik, kaslarda seyirme, erime, veya
konusma gii¢liigii seklinde baslayabilir. Bu bulgulara solunum giicliigii eklenir. Hastalarin
yalnizca % 5’inde kognitif fonksiyonlarda bozukluk goriiliir.
Hastaligin % 90’1 tesadufi (sporadik), % 5-10’u ailesel olup genellikle 40-50 yaslarinda
baslar. Erkek kadmn oran1 1.2, 1.3°diir. Insidans 100 binde 1-2, prevelans ise 3-8 civarindadir.
Etyopatogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte genetik nedenler, glutamat eksitotoksisitesi,
viral enfeksiyonlar, otoimmun olaylar, kursun, civa ve aliminyum gibi agir metallerin rol
oynadig ileri siirtilmiistiir.
Tani; iyi alinmis hasta Oykiisii, fizik muayene bulgularina dayanilarak konulur. Yardimci
laboratuar testleri tanmin desteklenmesinde yararhidir. Sinir ve kaslarin fonksiyonlarmin
degerlendirildigi Elektronéromiyografik (EMG) inceleme en 6nemli laboratuar ¢aligmasidir.
Bunun yani sira bazi kan testleri, beyin ve omuriligin Magnetik Rezonans Gorlntlileme
calismalar1 yapilan diger testlerdir. Ayrica beyin omurilik sivi incelemesi, genetik ¢alismalar,
kas biyopsisi yapilabilir.
Tedavide Amerikan Gida ve ilag Dairesinin (FDA) onay verdigi antiglutamat bir ajan olan
Riluzol (Rilutek 50 mg tab) 100 mg/giin kullanilir. Ayrica yutma gii¢ligii, salya artisi,
depresyon/anksiyete, kramp ve agrilara yonelik semptomatik tedavi uygulanabilir. Yutma
glicliigli olan olgularda aspirasyon pnomonisini Onlemek, hastanin daha iyi beslenmesini
saglamak icin perkitan endoskopik gastrostomi (PEG-midenin cilde agizlastirilmasi) islemi
yapilabilir. Solunum gii¢liigii olan hastalarda olgularim solunum fonksiyon testleri ve kan gazi
ornekleri birlikte degerlendirilerek BIPAP (iki seviyeli pozitif hava yolu basinci) ya da CPAP
(stirekli pozitif hava yolu basinci) olarak adlandirilan noninvaziv pozitif basingli ventilasyon
cihazlari kullanilabilir. Bu aletlerin yeterli olmadig1 ve solunumu giderek kotiilesen olgularda

nefes borusu cilde agizlastirilip (trakeostomi) nefes borusuna bir tiip takilmasi suretiyle



solunum iglemi yapay olarak ventilator adi verilen cihaz (mekanik ventilator) yardimi ile
strdardldr.

Hastalik zaman icerisinde giderek katiilesir, hastalar klinik bulgularin baslangicindan 3-5 yil
sonra solunum yetmezligi, araya giren enfeksiyonlara bagli olarak oliirler. Fakat hastalarmn %
10’u 10 y1l ve daha uzun siire yasabilirler. Bunun en giizel 6rnegi 1960’11 yillarin basinda

ALS’a yakalanan ve bugiin yasayan bir iinlii evrenbilimcisi olan Stephen Hawkingdir.






