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ALS (Amiyotrofik Lateral Skleroz -
Motor N6ron Hastaligi) Hakkinda

Hastaligin adinin anlami nedir?

Amiyotrofik lateral skleroz kas erimesini ve
omurilikte harabiyeti anlatan bir tibbi terimdir.
Tiim diinyada gortlen bir hastalik olan ALS,
Amerika’'da tinlii beyzbolcu olan Lou Gehrig
adiyla, Ingiltere’de ise Motor Néron Hastalig
(MND) olarak aniliyor. Yurdumuzda tinli bir
futbolcu olan eski Galatasarayl ve Fenerbahgeli
Sedat'in Hastalig1 olarak taniniyor.

ALS ilk kez ne zaman tanimland1?

ALS ilk kez 1869 yilinda alaninda 6ncii bir
norolog olan Fransiz Jean-Martin Charcot
tarafindan tanimlandi. Bu nedenle, hastalik
ilk zamanlar Charcot Hastalig1 olarak
adlandirilmisti.

Belirtileri nelerdir?

¢ Baslangic belirtileri her hastada ayni olmaz.

¢ Genellikle bir kolda ya da bacakta gii¢siizlik
ya da incelme, hastanin fark ettigi ilk
belirti olur. Ornegin, kalem tutmak, diigme
iliklemek, canta tasimak zorlasir; ya da hasta
yurirken tokezler.

¢ Bazi hastalarda ise hastalik, konusma veya
yutma giicliigii seklinde baslar. Hastanin
kendisi ya da yakinlari peltek, genizden
konusma fark eder.

¢ Kaslarda seyirme, agri ve kramplar bu
belirtilere eslik edebilir.

¢ Kontrol edilemeyen aglama ve giilmeler
olabilir.



ALS kimlerde goriiliir?

Hastalik diinyanin her yerinde ve her kesimden
insanda ortaya ¢ikabilir. Erkeklerde biraz daha
siktir. Ortalama baslangig yas1 55’tir. Ancak,
¢ok geng yasta da, cok ileri yasta da goriilebilir.
Niifusun ytiz binde 2-6 kadar1 ALS hastasidir.
Her yiiz bin kisiden yilda 2-6’s1 ALS’ye
yakalanir.

ALS 1rsi (kalitsal) bir hastalik midir?

Tlm ALS hastalarinin %901 sporadik, %10’u
ailesel ALS hastasidir. Bu nedenle hastaligin
biiytik ¢ogunlukla kalitimla ilgisiz oldugu
soylenebilir. Son zamanlarda ALS hastaligi ile
ilgili oldugu tahmin edilen pek ¢cok mutasyon
bulunmustur.

ALS’nin bulasici bir yénii var midir?

Hayir. ALS bulasici bir hastalik degildir.
Hastalarin yakinlarina ve onlarin tedavisiyle
ilgilenen kisilere bulasmaz.

ALS’de gii¢ kayb1 neden olur?

Bir hareketi basarabilmek icin o hareket ile
ilgili kaslarimizin istemli olarak kasilabilmesi
gerekir. Kaslarin ihtiyaca gore kasilabilmesi
icin motor sinirler denen iki grup sinir gorev
yapar. Biz bir hareket yapmak istedigimizde
beynimizin ilgili b6liimiinden dogan uyarim
birinci grup motor sinirler tarafindan énce
omurilige ulastirilir. Orada bekleyen baska
motor sinirler uyarilirlar.Bu ikinci grup sinirler
ise omurilikten ¢ikip ilgili kasa giderek onun
kasilmasini saglar. Eger motor sinirlerde
harabiyet olursa, istemli kas kasilmas1 bozulur,



hasta da giiciinii kismen ya da tamamen
kaybeder.

Hastaligin sebebi nedir?

Bilim insanlar1 motor néronlarin neden
fonksiyonlarini yitirmeye basladigindan emin
degildirler. Asagidaki birbiri ile iligkili birkag
faktoriin neden olduguna inanmaktadirlar.

¢ Glutamat fazlasi-Glutamat, hiicreden
hiicreye veri ileten bir kimyasal habercidir
(nOrotransmitter). Bazi calismalar MNH
hastalarinin ¢ok fazla glutamata sahip
oldugunu gosterir. Anormal seviyede yiiksek
glutamat toksik olabilir ve iyi bir sinir islevi
icin gerekli olan kimyasal haberlesmeyi
bozabilir.

¢ Hiicre metabolizmasi-Her hiicrede besinleri
ve kimyasal bilesikleri hiicreye getiren
ve ayni zamanda atiklar1 gotiiren tasima
sistemleri vardir. Bilim adamlart MNH nin
ilk asamalarinda, bu tasima sistemlerinin
bozulduguna dair belirtiler oldugunu sdyler;
bu da bozuk sinir fonksiyonlarina yol acar.

¢ Kiimelenmeler-Motor noéron hastalarinin
motor noronlarinda normal dis1 protein
molekiil yiginlarinin biriktigi bulunmustur.
Bilim adamlar1 bu kiimelenmelerin motor
noronlarin normal fonksiyonlarini bozduguna
inanmaktadir.

o Antioksidan Uretim Azlig1- Arastirmalar
MNH hastalarinin motor néronlarinin hiicre
aktivitelerinin dogal bir yan {iriinii olarak
ortaya cikan serbest radikalleri notralize



edecek yeterli anti-oksidan tiretmedigini
gosterir. Oksijensiz radikaller hiicrelerin
urettigi bir cesit toksik atiktir- antioksidanlar
bunlar temizler.

¢ Motor Noéron Mitokondrisi- Arastirmalar
MNH hastalarinda bulunan motor néron
hiicrelerindeki mitokondrilerin anormal
oldugunu saptamistir. Mitokondri, hiicrelerin
normal fonksiyonlarini yapmalari i¢in gerekli
enerjiyi saglar. Mitokondriler, hiicrelerde
enerji tiretiminden sorumlu yapilardir.

e Norotrofik Etkiler- Bunlar sinir hiicrelerinin
biiylimesi ve yenilenmesini saglayan,
genellikle protein olan molekillerdir. MNH
hastalarinda noérotrofik faktorlerin dogru
tretilmedigi bulunmustur, bu da motor
noronlarin hasara daha ac¢ik olmasina yol
agar.

e Glia Hiicreleri- Bu hiicreler noronlari sarar,
onlara destek ve aralarinda yalitim saglar.
Bunlar ayni zamanda motor néronlara besin
saglar ve hiicreden hiicreye veri iletir. Bazi
durumlarda glia hiicreleri ile ilgili problemler
motor néronlari etkiler.

ALS nasil teshis edilir?

Teshis asil olarak klinik belirti ve bulgulara
dayanarak konur. Yine de, hastalik pek ¢cok

kas ve sinir hastalig1 ile karisabildigi i¢cin baz1
tetkiklerin yapilmasi gerekir. Taniya yardim
eden yontem elektromiyogramdir (EMG). Baska
hastaliklarla karisabileceginden, manyetik
rezonans goriintiileme (MR), bazi kan ve idrar
tetkikleri gerekebilir.



Hastalik ne kadar zamanda ilerler?

ALS’nin seyri her hastada farkl sekilde olur.
Hastalikta hayatta kalma stiresi genellikle 4-6
y1l olarak verilse de, 10 y1l ve iistlinde yasayan
pek cok hasta vardir. Iyi bir tibbi ve sosyal
destek ile 20 yildan fazla yasayan ALS hastalari
vardir.

Hastaligin seyri nasildir?

Giigstizliik, zaman icinde basladig1 bélimden
diger uzuvlara (kol, bacak, dil ve yutak
kaslarina) yayilir. Biitiin viicutta kaslarda
erime, glgsiizlik, segirmeler nedeniyle
hastanin gilinliik yasam aktivitesi kisitlanabilir.
Tek basina is géoremeyebilir. Yemek yiyemez,
giyinemez, yikanamaz. Yataktan dahi
kalkamayabilir. Hastaligin kritik donemi
solunum kaslarinin da gii¢csiizlestigi zamandir.
Solunum ve beslenme yetersizligi ortaya
ciktiginda hastanin hizl ve yakin tibbi destege
ihtiyaci vardir. Hastalarin %10 kadarinda ALS
+Demans bir arada goriilebilir.

Hastaligin baslangicindan itibaren hayatta
kalma stiresi genellikle dort-alt1 y1l ise de, on
y1l veya daha uzun yasayan pek cok hasta da
vardir. Yirmi yi1l yasayan hastalar oldugu gibi
ilerlemesi duran, sikayetleri gecen hastalar
da bildirilmistir. Bu farkin nedeni tam olarak
bilinmemektedir.

Hastaliktan etkilenmeyen kaslar var midir?

Hastalik viicudun biitiin kaslarini etkilemez.
Hasta, barsaklarini ve idrarini kontrol edebilir.



Cinsel fonksiyonlari etkilenmez. Kalp kasi zarar
gormez. GOz kaslar1 cogu kez en son etkilenen
kas olur, kimi zaman da hic¢ etkilenmez.

ALS’nin tedavisi var mi1?

Riluzol'iin hastaligin ilerlemesini yavaslattigi,
hastanin 6mriini uzattigi, hastanin daha uzun
slire is gormesini sagladig1 kanitlandi. Ancak,
maalesef ALS'nin heniiz kesin tedavisi yok. Yine
de, yeni ilag calismalar1 yogun olarak siirtiyor.
Ote yandan, hastanin miimkiin oldugunca rahat
ettirilmesi, normal yasamini siirdiirmesini
saglayacak tedbirler alinmasi ¢ok 6nemlidir.
Giintimiizde hastanin rehabilitasyonuna
yonelik pek ¢ok imkan var. Bunlar her hastanin
ihtiyacina gore belirlenir.

Stephen Hawking ALS hastas1 m1?

Evet. Teshisten 50 yil sonra hala yasamini
oldukca verimli bicimde siirdiiren diinyaca tinlii
bilim adam1 Hawking, sergiledigi bu direngli
tablo ve uzun yasam siiresiyle ALS olmadig1
yolunda bir goriise yol actiysa da ALS hastasidir.
Ug hemsire ve asistaninin destegiyle de olsa her
y1l dort-bes kez yolculuga bile ¢cikan ve bundan
biiytlik keyif alan Hawking, cevresiyle iletisimini
yanak kaslari ile kontrol ettigi elektronik bir
cihaz araciligiyla saglhyor. Bilgisayarda yazi
yazabiliyor ve yazdiklarini, bir metin okuyucu
program sayesinde seslendirebiliyor.

Tiirkiye’de, 1988 yilinda kurulan Kas
Hastaliklar1 Dernegi ve 2001 yilinda kurulan
ALS/MNH Dernegi ALS hastalarina hizmet
vermektedir.
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