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(Not: Ulkemizde heniiz olmayan ve tedavide kullanilmayan ilag, tedavi cihaz1 ve uygulamalar (Tiirkiye’de yok) olarak belirtilmistir)

e Multidisipliner bakim
e Semptomlarla basetmek
e Bilissel / Davranigsal hasar

1999 standartlarini glincelleme amactyla 1998-2007 arasi ¢alismalar incelendi.

Asagidaki konularda ALS hastalari ile ilgili olarak yapilmis bilimsel ¢alismalarin sonuglarina gore
standart bir uygulama olusturmak amaglanmaktadir.

Hastaya ALS oldugunu séylemek, sdylememek: Calisma yok

Multidisipliner mi Noroloji klinigi mi?
(Multidisipliner: Hastaya ¢oklu klinik yaklasimi, butiinsel, nedensel bakis agist ile bakim yaklasimz)
e [izyoterapist,
e Occupational therapist, (Ttrkiye’de yok)
e Konusma patologu,
e Diyetisyen
e Sosyal Hizmet Uzmani
e Solunum terapisti, (Turkiye’de fizyoterapistler kismen ilgilidir)
e Bakim hemsiresi (Turkiye’de yok)

Sonug: Multidisipliner ALS kliniklerinde hasta profili daha genctir. Hastalarin Riluzole kullanimi,
PEG, mekanik ventilasyonu kabul etmesi daha kolaydir. Hastane yatist seyrek, yasam kalitesi
yuksek, hayatta kalma stiresi daha uzundur. Cinkd, rilusole, PEG, ventilator ve uyarlanmis
donanim (Turkiye’de yok) kullanimt olumlu etki gosteriyor.

Semptomlarla bagetmek

Salya problemi

Utanma, psikolojik etkiler ve aspirasyon riski nedeniyle ¢6zim bulunmast gerekiyor.
Cozum:

Botulinum B enjeksiyonu, (En etkili ¢6ziim)

Amitriptilin

Dastik doz radyasyon

PBA (pseudo bulbar Affect) : Gilme / aglama nobetleri

Hastalarin % 20-50 sinde goriliyor.
Cozum: Dekstrometorfan/kinidin kombinasyonu (Hentz FDA onayt yok)
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Bitkinlik
Depresyon, uyku azlhigy, asir1 kas aktivitesi rilusole yan etkisi neden olabilir.
Cozum: Tedavi edici bir yontem yok, Rilusole kesilebilir.

Kas kramplar:
Daha 6nce etkili oldugu 6ne siiriilen gabapentine, E vit, Kinin etkili olmadig: tespit edildi. Bilinen
bir tedavi yok.

Spastisite
Kas sertligi icin ALS ye 6zgt bir tedavi yok. Genel olarak Benzodiazepam, Baklofen, Dantrolen,
Tizanidin kullanilabilir.

Depresyon
ALS hastalarinin %0-50 sinde depresyon gériiliiyor. Ozellikle ALS icin bir calisma yok. Kullanan
antidepresan ilaglarin etki, yan etkileri ile ilgili bir ¢alisma yok.

Anksiyete
Ogzellikle ALS igin bir calisma yok. Kullanan antidepresan ilaglarin etki, yan etkileri ile ilgili bir
calisma yok.

Uykusuzluk
Solunum kapasitesi azalmast, anksiyete, depresyon, agri nedeniyle ortaya cikiyor. Uyku ilaglart
solunum depresyonu riski nedeniyle 6nerilmiyor. Ozellikle ALS icin bir calisma yok.

Biligsel ve Davranigsal hasar

Son yillarda ALS hastalari i¢inde zannedildiginden daha fazla oranda goriliiyor. Salt motor
dejenerasyon, Bilissel hasarla giden ALS, Davranissal hasarla giden ALS ve demansla giden ALS
gruplamalari yapiliyor.

Cozum: Yok

Iletigim: Calisma yok

Agr1, solunum sikintisi: Calisma yok
Otanazi: Caligma yok (Tirkiye’de yok)
Hospice: Calisma yok (Turkiye’de yok)
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e Tllaglar

e Beslenme

e Solunumsal tedavi

e Uygulama parametreleri

Rilusole
Progresyonu yavaslatmaya yonelik Orta derecede etkili Bir ilac.
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Pahali
Bitkinlik ve bulant1 gibi yan etkileri var.

Lityum karbonat
Etki stpheli
Tedaviye devam etmek i¢in gerekli saglam veri yok

Beslenme

Yutma giicligii sonucu ortaya ¢ikan sorunlar:
Kusma

Aspirasyon

Kilo kayb1

Dehidratasyon (susuz kalma)

Strateji:
Once besin kivam ve icerigi degistir, destekleyici besin icerigi
Viicut agithigt/viicut kutlesi indeksini korumak icin PEG

Ne zaman PEG?

Kesin kritetleri belirleyecek bir ¢alisma yok. FVC forced vital capacity %50 altina distigiinde
PEG komplikasyon orant artiyor.

Bkz : Beslenme bakim semast

Yagsam siiresini uzatmada PEG ne kadar etkili?
Olumlu etkisi oldugu bildiriliyor ancak bir istatistik yok

Yagam siiresini uzatmada Vitamin ve destek tedavisinin etkisi nedir?
Creatine, vit E etkisizdir.

Solunum destegi

ALS de dlimlerin ¢ogu solunum yetmezligi nedeniyle oluyor.

Solunum yetmezIligi konusunda en uygun test nedir?

Gece Oksijen satirasyonu 6lgimi

FVC (Forced vital capacity) (Sirtlstii pozisyonda 6l¢timii daha hassas sonug veriyor) Diyafram
tutulumu konusunda bilgi veriyor.

Sniff transdiaphragmatic pressure (sniff Pdi)

Sniff nasal pressure (SNP) (Tek burun deliginden koklama hareketi sirasindaki basincin Slgtilmesi)
Bulber belirtileri 6l¢gmenin bir standarti yok.

SNP <40 cm H20 Gece Nefes darligi (nocturnal hypoxemia)

SNP < 30 cm, Yasam siiresi ortalama 3 ay.

SNP gtvenilirligi FVC ve MIP den daha iyi.

Bikarbonat yiikselmesi, serum klor distikliigh solunumsal semptomlarla iligkili.

Ortalama 5 ay icinde trakeotomi yapilmalidir veya hasta kaybedilir.
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bold = Kanita dayali
Normal = Ortak gérus
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SNP: Sniff Nazal basing

PFT: pulmonary function tests;

PCEFL peak cough expiratory flow; NIV;

MIP : maximal inspiratory pressure;

FVC: forced vital capacity (Yatarken veya Ayakta )

Mekanik balgam temizleyici, cough asist olarak Ttrkiye’de mevcuttur. Chest wall Vibration cihazi

Tturkiye’de yok.

Beslenme bakim semasi

Tani: ALS * Bold=Kanita dayal
¢ Normal = Genel kani

3 ayda bir kontrol
* Viicut agirhgini izle < ¢
Erken dénemde yutma gucluga
Beslenme uzmani,
¢ > Konusma terapisti

Beslenme egitimi, PEG bilgilendirme

*Solunum durumunu izle )
FVC,MIPvs +—> 3 ayda bir kontrol

Belirtilerde ilerleme
veya
kilo kaybi

L

PEG Onerisi
* (Kilo kaybini nlemek ve yagam siiresi uzatmak)
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| | |

FVC >50% FVC 30-50% FVC <30%
Dusuk risk Orta derecede risk Yuksek risk
- PEG sirasinda
PEG kabul edildi | ¢«—— | Anestezi konsiitasyonu PEG kabul etmiyor
Deneyimli gastroenterolog
Solunum destegi
Miimkiinse agizdan beslenme
MiUmkinse Agizdan beslenme IV beslenme
Gerektiginde PEG beslenme Nazogastrik tiip beslenme
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