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Amyotrofik Lateral Skleroz (ALS), beyin ve omurilikte yer alan ve istemli kaslar kontrol eden motor sinir hicrelerinin
(n6ron) geri dondsumsuz kaybina yol acan ilerleyici bir hastaliktir. Once hangi motor néronlar etkilendiyse, onlarin emir gotar-
dugu kaslara ait klinik belirti ve bulgular meydana gelir. Bu baglamda hastalik baslangi¢c yakinmasi hastadan hastaya degisir.
Hastalik genellikle vicudun bir tarafinda daha fazla ortaya cikar. Sik gorulen belirtiler vicudun farkli bélgelerinde kas seyirme-
leri ve kramplar, yurime guglugu ve dusmeler, gunlik yasam aktivitelerinde zorlanma, ince el becerilerinde ilerleyici etkilen-
meye bagll catal bicak kullanmada, yazi yazmada zorlanma, merdiven ¢ikmada zorlanma seklindedir.

\

Hastaligin ileri evrelerinde konugma ve yutma gulcligu, cigneme gucligu, beslenmede zorlanma, nefes darlidl, hava aghgi
goralur. Belirtilen bu son bulgular, nadir olarak bazi hastalarin baslangi¢ yakinmalari da olabilir. Hastalk ilerledik¢e daha 6n-
ceden etkilenmeyen bolgelere dogru yaylim gozlenir. Etkilenen kaslarda guigstzIugin yanina kas hacmi kaybina bagl kas
erimesi da eklenir. Ote yandan, hastalik vicudun tum kaslarini etkilemez. Ornegin hastalarin barsak-idrar kontrold, cinsel
fonksiyonlar korunur, géz kaslari etkilenmez.
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“ALS HEM TIBBI, HEM EKONOMIK,
HEM DE AILE ORTAMINI OLUMSUZ
ETKILEMESI NEDENIYLE

AILELERI YOKSULLASTIRIYOR.
HASTALIGIN YARATTIGI TUM
OLUMSUZLUKLARLA BAS

EDEBILMELERI IGIN HASTALARIMIZIN

VE AILELERININ GOK DAHA FAZLA
DESTEGE IHTIYACI VAR.”

DUNYADA HER 100 BiN KiSIiDEN 2 iLA 3°0
ALS TANISI ALIYOR!

ALS, nadir gorulen hastaliklar icinde yer alir. Trkiye'de Trakya
bolgesi ve Antalya ilinde yapilan galismalarda hastalik sikligi-
nin ylz binde 7 civarinda oldugu tespit edilmigtir. Trkiye'nin
guncel ndfusu dusunuldigunde toplam olarak 6000-8000 ci-
varl ALS hastamiz oldugunu éngoérebiliriz. Her yil yeni tani alan
hasta sayisi ise 1500 ila 3000 arasinda degismektedir.

ALS RIiSK FAKTORLERI

Hastalarin %5-10'unda genetik gecis sdz konusu iken, geri
kalan hastalarda hangi neden veya nedenlerin hastaliga yol
actigini bilmiyoruz. Bilim insanlari ALS’nin olasi nedenlerini
arastirmaya devam ediyor. Genetik ve cevresel faktorlerin et-
kilesim gostererek sirece neden oldugunu ddsunutyoruz.
Hastalik ortalama 40 ila 60'l yaslarda baglar ve hastaligin goé-
rulme ihtimali yasla birlikte artar. 65 yasindan dnce erkeklerde
biraz daha fazla saptanmakla birlikte, 70 yasindan sonra cin-
siyet farki ortadan kalkar. Olasi gevresel risk faktorlerinden biri
sigara icmektir. Ozellikle bu risk, menopoz sonrasi kadinlarda
biraz daha yUksektir. Agir metallere maruziyet Gzerinde duru-
lan bir risk faktort olmakla birlikte, ALS ile arasindaki iligki net
g6sterilmis degildir. Ote yandan uzun yillar profesyonel du-
zeyde futbol oynayan ve topa daha fazla kafa vuran futbolcu-
larda demans ve ALS gibi nérodejeneratif hastaliklarin daha
stk géraldugu ortaya konmus durumdadir. Oyle ki, Ingiltere
Profesyonel Futbol Federasyonu bu riski azaltmak igin énlem-
ler almis ve 2021/2022 sezonu icin Ingiltere Premier Liginde
“Kafa Vurusu Kilavuzu” yayinlamistir.

TEDAVi YONTEMLERI

Her ne kadar hastaligin ilerlemesini yavaslatan, yasam suresi-
ni uzatan ilaclar olsa da, ALS’nin su asamada henuz kesin bir
tedavisi bulunmuyor. Ancak unutmayalim, bilim varsa umut
da vardir! Altta yatan patofizyolojik strecler gun gectikce daha
iyi aydinlatiliyor, dolayisiyla bunlara ydnelik tedavi yaklasimlari
da hiz kazanmig durumda. Elimizdeki ilaglardan daha yuz gul-
durGel sonuglar yaratacak yeni ilaglarin kisa zaman iginde
gunltk hayatimiza girmesini umut ediyoruz. Ote yandan has-
talik sagkalimini ve yasam kalitesini artiran en énemli 6geler
hastalarin farkli tip disiplinlerinden gelen bir ekip ile izlenmesi,
solunumlarinin saglikli idame ettirilmesi ve dogru beslenmele-
rinin saglanmasi.

POPULER SAGLIK DERGISI

Prof. Dr. Kayihan Ulug
Tark Noroloji Derneg@i YK. Uyesi

ALS HASTALARININ YASADIGI SORUNLAR

Biliyoruz ki hastalarin mimkun oldugunca rahat ettirimesi ve
normal yasamlarini sirdurecek énlemlerin alinmasi hastalarin
yasam kalite ve sagkalim sanslarini belirgin olarak arttiriyor.
Hastaligin 6zellikle ileri evrelerinde yutma glgligu, solunum
sikintisi, 6kstrme problemleri, iletisim guclugu, eklem hareket
kisithligr ve hareketsizlige bagl agr yakinmalari geligiyor. Bun-
larin hepsinin 6zenli bir sekilde ele alinmasi lazm. ALS, hem
tibbi, hem ekonomik hem de aile ortamini olumsuz etkilemesi
nedeniyle aileleri yoksullagtiriyor. ALS hastalar evde yogun
bakim kosullarinda yasarken, 7/24 bakim veren es, gocuk ve
yakinlarl da hastaliktan birebir etkileniyor. Bu agidan toplumu
ilgilendiren bir saglik sorunundan s6z ediyoruz.

Bazi ilag, tibbi cihaz ve malzemeleri SGK tarafindan karsilansa
da, hastaligin yarattigi olumsuzluklarla bas edebilmeleri icin
hastalarimizin ve ailelerinin ¢cok daha fazla deste@e ihtiyaci
var. Tum bu sorunlar ve ¢6zUm onerileri TBMM Arastirma Ko-
misyonu ve Saglik Bakanl@i ilgili daire baskanliklarina bildiril-
mis durumda. Biz guglu bir sosyal devletiz. Dolayisiyla, hasta-
larimizin insan onuruna yakigir bir yasam strmeleri icin tim bu
desteklere ivedilikle kavusmasi gerekiyor.

Teknolojik imkanlar bu kadar gelismisken, érnegin géz takip
sistemi gibi olanaklar varken, konusamayan ve kaslarini hare-
ket ettiremeyen hicbir hastamiz SGK tarafindan geri 6denme-
digi ve ekonomik gucu yetmedigi icin sevdikleriyle iletisimsiz
kalmamali veya 24 saat solunum cihazina bagl yasamak zo-
runda olan bir hastamiz elektrik faturasini nasil éderim diye
dusinmemeli. 21 Haziran Dinya ALS Farkindalik ginu: Yapi-
lacak duzenlemeler ile gelin bugin hastalarimiz ve aileleri igin
bir milat olsun!

g Y “ALS’NIN HENUZ KESIN BIR

% TEDAVISi BULUNMUYOR. ANCAK
§  UNUTMAYALIM, BiLiM VARSA
K UMUT DA VARDIR!”
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AMIYOTROFIK LATERAL SKLEROZ
(ALS) VE MOTOR NORON
HASTALIGI (MNH) KLINIK
CALISMALARININ ULKEMIZDE
BASLATILMASI IGIN

ILK ADIM ATILDI TURKIYE
NEALS’E UYE OLDU

Turk Noroloji Dernegi Néromuskuler galisma grubu ile ALS-M-
NH Derneginin uluslararasi ¢calismalari ve is birligi sonucunda
Turkiye’den Ug¢ merkezin Kuzeydogu Amiyotrofik Lateral Skle-
roz Konsorsiyumu’na (Northeast ALS Consortium- NEALS)
yaptiklari tyelik basvurulan kabul edildi. Klinik galismalarin dl-
kemizde baslatiimast icin ilk adim atilmis oldu.

Istanbul Universitesi istanbul Tip Fakdltesi Néroloji Bolima
(Prof. Dr. Yesim Parman) ve Kog¢ Universitesi Tip Fakultesi
Noéroloji klinigi (Prof. Dr. Piraye Oflazer) Adana’dan Gukurova
Universitesi Tip Fakultesi Noroloji klinigi (Prof. Dr. Filiz Kog),
Antalya’dan Akdeniz Universitesi Tip Fakultesi Noroloji Klinigi
(Prof. Dr. Hilmi Uysal), Saglik Bilimleri Universitesi Antalya Egi-
tim ve Arastirma Hastanesi Noéroloji klinigi (Dog. Dr. Aylin Ya-
man) ortak tek merkez olmak Uzere 1 Temmuz 2022 tarihi iti-
bariyle NEALS Uyeligine kabul edilmiglerdir. Northwestern
Universitesinden Dog. Hande Ozdinler’e destegi igin tesekkur
ederiz.

Kuzeydogu Amiyotrofik Lateral Skleroz Konsorsiyumu (Nort-
heast ALS Consortium- NEALS) 1995 yilinda Amiyotrofik Late-
ral Skleroz (ALS) ve Motor Néron Hastaligi (MNH) konusunda-
ki bilimsel gelismeleri hizla klinik aragtirmalara ve bu hastaliga
sahip olan kisiler icin yeni tedavilere donustirmek amaciyla
kurulmustur. NEALS'in Amerika Birlesik Devletleri bagta olmak
Uzere Kanada (5), Turkiye (3), Meksika (3), Italya (2), Japonya
(1), Avustralya (1), israil (1) gibi tlkelerdeki merkezleri iceren
130'dan fazla tyesi bulunmaktadir. Konsorsiyum, Uyelik bas-
vurusunu ALS/MNH konusunda klinik deneyler yapacak her
tarll alt yapiya sahip olmak, uzun yillar bu konular Gzerinde
calismis ve calismaya devam eden alanda yetkin noroloji uz-
manlari bulunmak kosulu ile saglik kurumlarinin tyelik bagvu-
rusunu kabul etmektedir.

Bir NEALS Uyesi, ALS/MNH konusunda c¢alismalar yapan bi-
lim insanlari ile ortak projeler yapmak, fikir alis veriginde bu-
lunmak, klinik aragtirmalarin saglikl bir sekilde yardtulebilmesi
icin gerekli her tarlt egitim ve sertifika programlarina katilima,
konuyla ilgili klinik verilere, egitim setlerine, yapilan calismala-
rn iceriklerine erisebilme, yapacaklarn arastirmalara sponsor
bulma, duzenli toplantilara katilma gibi pek cok avantaj yani
sira konuyla ilgili arastirmalara kendi hastalarinin katiimasini
saglama ve deneme ilaclarina Ucretsiz olarak erken erigim im-
kani gibi avantajlara sahiptir. - Kisaca bu ig birligi Turkiye'deki
ALS hastalarinin galismaya dahil edilme kriterlerini karsilama
kosulu ile NEALS semsiyesi altinda yurutalen klinik aragtirma-
lara katilma firsati yani sira geligtirilen ya da sahaya surtlmeye
hazir ilaglara erken erisimin kapisini aralayacaktir. Ancak bu
durumun buguinden yarina olabilecek bir is olmadigi, hedefle-
nen asamaya gelebilmek icin halen kat edilecek ¢ok yolumu-
zun oldugu unutulmamalidir.
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Butlin bu gelismeleri yakalamak, olasi tedavi segeneklerine
erisim icin ayakta durmak, mucadele etmek ve yasamak ge-
reklidir. Bu nedenle zihinsel, ruhsal ve sosyal agidan daha
saglikli yasayabilmek, kisacasl hastalarin yasam kalitelerinin
artinlmasi adina; Tum hasta ve hasta yakinlannin her tarlt
sosyal guvenlik haklarinin korunmasi, hasta yonetiminde kritik
rol oynayan degisik disiplinlerden konuda yetkin hekimler,
yardimcl saglik personellerinin yetistiriimesi ve hizmet ici egiti-
me tabi tutulmasi, hastalar icin gerekli olan solunum, beslen-
me, iletisim sistemi (ADIS), mobilize olabilme konusunda ge-
rekli her tUrlt cihazin ivedi temini hususunu kamuoyunun
dikkatine sunariz.

ALS / MNH HASTALIGI

Amiyotrofik Lateral Skleroz, beyin ve omurilikte motor néron
6lumune bagl ilerleyici, agrsiz kas gugsuzlugu ile karakterize
norodejeneratif bir hastaliktir. Klinikte, hastaligin baslangic
bolgesine gore degisik belirtiler izlenir. Bulbar baslangicl has-
taligl olan kisilerde yuz, dil ve yutma kaslardaki gugsuzltige
bagli konusma ve ardindan yutma guglugu (dizartri ve disfaji),
spinal baslangicl hastaligi olan kisilerde Ust uzuv veya alt
uzuvlann alt kas gruplarinda asimetrik gugsuzltk ile kendini
gosterir. ALS'nin pur motor hastalik oldugu kavrami artik terk
edilmistir. Aslinda, hastalarin %50’sinde bilissel islev bozuklu-
gunun ve hastalarin %15'inde frontotemporal demansin mey-
dana geldigi yillardir bilinmektedir. Bu nedenle motor olmayan
semptomlar, davranis degisiklikleri ve bilissel etkilenme de
dahil olmak Uzere klinik sunum énemli farkliliklar gosterir.

ALS genellikle ailede hastalik dyktsu olmaksizin (sporadik
ALS) ortaya cikar, ancak hastalarin %5-15'inde genetik kalitim
(ailesel ALS) s6z konusudur. Ailesel formda hastalik genellikle
otozomal dominant olarak kalitilir. Hastaliga neden olan en
yaygin gen mutasyonlar, COORF72 ve sUperoksit dismutaz 1
(SOD 1) genlerindedir. Bu mutasyonlarin hastaliga nasil ne-
den oldugu konusu halen arastirmacilarin ilgi odagidir. Cok
sebepli bir hastalik olmasi sebebiyle ginimuzde tedavisi bu-
lunmamaktadir. FDA onayi almis hali hazirda Riluzol (agiz yo-
luyla verilir) ve Edaravone (damar igine verilir) olmak Uzere iki
ilac bulunmaktadir. Her iki ilacin hastaligin gidisati Gzerine
olan etkisi tartismalidir. Hastaligin tedavisine yonelik ¢alisma-
lar bireysel, kurumsal, htkimetler nezdinde devam etmekte-
dir.

ALS MNH

DERNEGI

’ “Sdylemesi zor, yagsamasi daha da zor olan ] ; l
Amiyotrofik Lateral Skleroz
kaybederken kazanmayi 6grenme sanatidir.”

Dr. Alper Kaya
ALS/MNH Dernegi Bagkani

ALS hastali§inda iyi bir tibbi bakim, solunum ve beslenme destegi
ve ALS hastasina bakim verenler, aile bireylerinin sosyal ve
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: ekonomik desteklenmesi ¢ok dnemlidir.
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Katki ve bagislariniz igin:





