






















































































































TABLO: 8. 

Muayene Kesin Sonuç 
No Cinsi Tarihi Tlpi için Geçen ilk Belirti Süresi 

Süre 
1 I:rgin_ ~_!.iy_~ __ __ _ _ 40 K 38 1978 PBP 24 ay ve yutma 
2 gsc,y_ ~_ay~iy~_ 39 K 39 1985 ALS bulber 8 ay Kas halsizlik, ayak EKS -- -- -· 

·····-· - - ... . - -- - - · - ·- -·---- ------ ---· oynatamama 
3 Derun Gülizar 56 K 55 1980 PBP 12 ay kekeme EKS -- ---- ------- -·-···-- ·- . ------ . -· -------- --·-
4 Mehmet 47 E 47 1977 PBP -----~ay ve yutma -- -------- __ ,. ___ --- ·- -- -

·-··· ' -- - - ~ -----
5 Demir Abbas 63 E 62 1979 ALS bulber Yutma EKS 

---- - ---
6 Osman 50 E 50 1980 ALS __ spin_al Sol elde ve omuzlarda güçsüzlük .. . -- -- -- -------- ----· -- -- · ----- ----- . .. - · ·---- ------ ------- - -- - . ----·· ··-- - --·------- - · ·- -·-7 Dümen Nuri 45 E 43 1980 ALS spinal Parmaklarla ince EKS 

- - ' ---- -· -····--·- - --- ·- -- - . ·--- --- ---- .. -- - --··--- ---·· 
8 Çabir 38 E 36 1981 ALS bulber 5 ay Sol kolda kuwetsizlik EKS ---- -- - · · - -
9 Demir Saniye 61 K 58 1981 ALS bulber Halsizlik, kol ve bacaklarda 

kuwetsizlik, seyirmeler ______ __ _ _ ____ 
--·· -- . - - -- · ----- - ... -- --10 Özcan Basri 39 E 38 1981 ALS spinal 6ay Her iki kolda halsizlik, merdiven 

inip zorluk, seyirmeler, 

.. - - -- ·- - -- -- ---- parmaklarda çekilmeler 
11 Q_nuralp Orhan 52 E 50 1978 ALS bulber Sol oynamama ----- - - -~ -------- ---- . - - . ----- ·---- - - -- -- --
12 Özan Ahmet 46 E 46 1977 ALS spinal baca_kta güçs~z!~k ve _ _ _ _ _ _ _ _ 

- ·-- -----
13 Özer Raif 60 E 59 1979 ALS spinal 12 ay Sol kolda_incel~e _ve _gQçs_Q_z!_9~- -- EKS 

ÖzerSiyami 
. ----- .. . ·--- - ------ -·--· ----- - - ···--14 46 E 44 1981 ALS spinal 12 ay Yürüyememe, yazamama EKS 

- . - · --- r--------·-- . ------ ----- ----- -- ··- ········· ----
kendini besleyememe 

15 Önvural Mumtaz 60 E 59 1982 PBP 10 ay Yutma EKS --· ··-·- - r-----... -- -------- -- - -- - - - - · ------ -
16 Ozpoyraz 38 K 38 1977 ALS bulber 6ay Halsizlik ve yorgunluk, yutma EKS 

---- ~---··--------•·-•·-- f--- ··•-- ---~ .. ·-- sol ayakta güçsüzlük 
17 Raif 34 E 34 1984 ALS bulber 7 ay gerilme, yutma EKS 

- --- -·-- ho · --- ----····· --------- ·- - .. ---- ------- r- ·------
ve ses 

18 Ozcelik Nurettin 59 E 59 1984 -ALS bulber 4 ay Yürüme ellerde 
kuwetsizlik, seyirme ve kramplar EKS ·-------- . - -- -- ·- -· ·-- - -- ··· ---- --·--

SÖI ayakta ve 19 Oken Recep 50 E 49 1985 ALS spinal 6 ay EKS 
·· •---- ---- ------.. .. - --···· - -- ------- -···-- -- - - . --------- --------- -----------·· · 

ince_l'!l_~. 
20 Orunga Ercan 30 E 29 1985 ALS spinal 14 ay Kollarda ve bacaklarda EKS 

---- - -- ·- ------- -- - . ·- · 
güçsüzlük 



Sıra Soyadı Başlangıç Muayene Kesin Tanı Hastalık Sonuç 

No Adı Yaş Cinsi Yaşı Tarihi Tipi . için Geçen ilk Belirti Süresi 

Sü,re 

21 Güner Mecbure 66 K 65 1985 PBP 12 ay Yutme ve konuşma güçlüğü 2yıl EKS 
22 Gülfidan Şakir__ _ __ 46 E 45 1975 ALS spinal 12 ay Sol ayakta kuvvetsizlik 
23 Gülmez Şükrü ~49-- E 47 1980 ALS bulber 24 ay Yutma güçlüğü, seste çatallaşma 

ı----· -- ·---- ·--- --·------- -----
sağ elde kramp 

24 Gülcan Ömer 27 E 1983 ALS bulber Ayaklarda kuwetsizlik 
~---- -· -- -· ... - ----------- ··-----•- --- -- ---- -· 1---------------

25 Görg_t3Ç ~ atrn~_ 57 K 56 1983 PBP 9 ay Konuşma gü_glüğü 2,5yıl EKS 
--------- -------- --- --- . ---- ---· ---- . - -------- ---- .-

26 Camandar Aydemir 70 E 68 1979 ALS bulber 24ay Yutma, konuşma ve nefes 3yıl EKS 

- - --- ------------------ ---- - -----
almada güçlük 

27 Aydın_ Mustafa ____ 27 E 27 1981 ALS bulber 3ay Kollarda kuwetsizlik 
----- --------

28 Aral Zekai 55 E 54 
----- -··· 

1980 ALS spinal 18 ay Yaygın seyirmeler ve incelmeler 3,5yıl EKS 
29 Aydın Haksız ___ _ ji_g_ K 61 1980 ALS bulber 9 ay Konuşma ve yutma güçlüğü 2,5yıl EKS 
30 Anlı Roza 60 K 59 1979 ALS bulber _ 12 ay ... Bacaklarda. güçsüzlük . 3,5yıl EKS 

~----- - -----~- --- -------
31 Altıner Tahsin 55 E 54 1978 ALS bu.lber 12 ay Ses kısıklığı 

- -~- -·-- ---- ------ ..• , -----·--·· ·----

32 Ari!_~en _____ 31 K 30 1978 ALS bulber 16 ay Sol elde kuwetsizlik 
33 Altan Hüsamettin 48 E 46 1975 ALS bulber 24ay Solda düşük ayak 2,5yıl EKS 

--- -- -- -------- ··- f------------ ------- --- --
34 Aydın.cennet ...... __ 50 K 48 1977 ALS spinal 24ay Sol elde kuwet kaybı 3,5yıl EKS 

-----

35 Alf!Qtaş Nebihe 65 K 64 1980 ALS bulber Konuşma güçlüğü 
r---- --- f----------

36 E:3_ayram Maksut 48 E 47 1985 ALS bulber 12 ay Yaygın kramplar ve seyirmeler 4yıl EKS 
37 Bulut Memiş 65 E 64 1985 ALS bulber 12 ay Sol kolda güçsüzlük 3yıl EKS 
38 B_exhc1r:ı ~usta!~ ___ 60 E 1984 ALS bulber Sol kolda güçsüzlük 

~------------------ ------

39 Çakır Fatma 31 K 30 1978 ALS bulber ~1~ay __ ._ Yutma ve konuşma güçlüğü 
-·- -· --- ----- -------- - - -·· ------- --- - ----·--··---· 

40 Çanakçı Hayriye 64 K 62 1978 ALS bulber 24ay Konuşma ve yutma güçlüğü, 
dilde kuwetsizlik 

41 Çıtak Ayşe 60 K 59 1978 PBP 10 ay Konuşma, yutma ve nefes 
almada zorluk, dilini oynatamama 

·- .. 

42 Cerrahoğlu Hulusi ___ 65 E 63 1985 PBP 24ay Dizartri 4yıl EK$ 
43 Çatalbaş Nuriye 55 K 53 1982 ALS bulber 24ay Ağrılı kramplar, seyirmeler 

genel güçsüzlük ve zayıflama ------------ -· 

44 Uzun Kerim 53 E 50 1980 ALS spinal 36ay Sol başparma~a güçsüzlük ·· 
ve atrofi -- ----- ----ı---------- --·-------------·- --·--- - ~- ----------

45 Ulu Fatma Dursun 38 K 37 1978 _P.1:_Ş~_e!_r:ı§l!__~14 ay_ __ Sağ bacakta güçsüzlük ·-----



Sıra Soyadı Başlangıç Muayene Kesin Tanı Hastalık Sonuç 
No Adı Yaş Cinsi Yaşı Tarihi Tipi için Geçen ilk Belirti Süresi 

Süre 
46 Uzan Melahat 50 K 48 1984 ALS spinal 30 ay Sağ elde erime ve yanma 3yıl EKS -···-·- -- - --- ·· -· ·-·· ·- -- ------ --- ı-- · ·-- ·- ·- - - - - ---- ·----- _ _ , --

47 Uzunoğlu Fethi 32 E 31 1981 ALS bulber 18'ay Yutma ve konuşma güçlüğü· 3yıl EKS 
Ütücü Tak.iyettin- -

- . - .... .. -- -- - ·-

48 39 E 37 1985 ALS spinal 14 ay Bacaklarda seyirme ve yürüme 
--- ........ ________ - ----- ---- - ·- ·- ·------- güçlüğü 

49 Kaya Fetullah 38 E 36 1984 ALS bulber 13 ay Kollarda kuwetsizlik ve yürüme 6yıl EKS 

--- -- ---- --. . ---- -- -- - - - - ·--··--- - ------ -----·· - -- -· · ··--·-· ···--
güçlüğü 
ı-=-• 

50 Kenar Abdullah p4 E 62 1983 ALS bulber 21 ay Ses kısıklığı-konuş~~bozuk~ğu _4 __ Y!I __ EKS ·- --- --- ·· ·----- - -- ~ --- ---- -·--· ·- - - - - - -- ---------- ~ --
51 Yanar Saliha 45 K 44 1979 ALS bulber 19 ay Ses kısıklığı,konuşma ve yutma 3,5yıl EKS 

-- --- .________ __ _ . -· -·-··-- ---- . - . . ·-- ·-- -- ---- ·-
bozukluğu, çiğneme zayıf 

52 Yüksel Hayati 24 E 21 1975 ALS bulber 36 ay Sağ el işaret parmağında güçsüzlük 

- - ·-- ---- - ·-·-- -- . ----- · --- -- ------------ ------- ayak ve_dizlerde zayıflama .. 
53 Y~r:ı~şık Me~met 56 E 56 1985 ALS bulber _ _ şay Sağ_el ve kolda kuwet azalması 3yıl EKS . -------- .... --···· --------------- -
54 Yürüten Ayten 63 K 62 1984 ALS bulber • 10 ay Dizartrik konuşma, nefes almada 4yıl EKS 

--·--··-- - -----·-~ - - . - --- -- ----· .. . --- -- - - ·- -- ----· 
___ gQçlük _____ 

--- --
55 Yılmaz Bekir 57 E 57 1981 PBP 10 ay Konuşma ve yutma güçlüğü --------··--···· - - ---- --· .. ---

56 Yeşilyurt Hasan 56 E 54 1985 ALS bulber _ _ 18 ay . Dilde erime 4,5yıl EKS t------- - . - .- . -- ------- . ··-

57 Turan lsmail 40 E 39 1973 AL~ ~inal . - ~ş-~ Sağ kol üst kısmında ağrı ve kuwetsizlik C----- -----·-- --- - ------ ---- ····-· - f-

58 Turan Dürdane 17 K 15 1978 ALS bülber 26 ay Vücut kaslarında genel erime, kaşlarını 
kaldıramama, nazane konuşma 

59 Topçu Zekai 43 E 40 1983 
···-- - -

ALS bulber 24 ay Konuşma, yutmada güçlük.yaygın 3,5 yıl EKS 

·-·---- - . -··-- -" ---- ... ---- - -------- - ---- ·· ··-·---
seyirmeler 

---· 60 Tangel Nazide 55 K 53 1975 ALS bülber 24 ay Ellerde incelme 
61 Taner Nazmi 36 E 35 1980 ALS_spinal 8 ay Kollardl!_güçs9_z_lqk _ - · - - ---· - --·-----··- ------- · • ··-·· - - - -- ···- - -·---
62 Turan Emine 55 K 54 1981 PBP 12 ay Konuşma güçlüğü EKS 
63 Turut Veli 36 E 35 1983 

.. -- ·-·-·-···- -

ALS bulber 14 ay Peltek konuşma, sol elde zaaf, 5 yıl EKS 
boyun kaslarında zaaf 

64 KenetAydoğan 45 E 44 1985 ALS bulbm 7 ay Sağ kolda seyirme, uyuşma, 7 yıl EKS 
karıncalanma ve zaaf - --------- ----

65 Karagöl ~ekir 55 E 54 1983 ALS bulber 12 ay Konuşma ve yutma güçlüğü 2.5yıl EKS --· ---·-
66 Kaya Sururi 33 E 31 1985 ALS bulber 24ay Her iki kolunu başının üzerine koyamıyor ayıl EKS 

·--- - ----- -- -·-
çabuk yoruluyor 



Sıra 

No 

Soyadı 

Adı 

Başlangıç ı Muayene 

Yaş I Cinsi I Yaşı Tarihi Tıpi 

Kesin Tanı 

için Geçen 

Süre 

ilk Belirti 

--~J __ ... _şg __ J __ 1_98q_J _ _ AL_~ _ _Q_ulber 1 ~.8.t.._ fı_e!_l~yeh konuşma ve yürüme kusuru :; -ı~~~:t 55 ·+ ..... 
50 E 50 1979 ALS bulber 5_ ay Ellerde incelme, kol ve bacaklarda 

tutukluk ve güçsüzlük -- . . -- ·-- - - ·- ·· - -- ·· ----
69 ~o~~m_a'!_!3~smiye ____ 5-0 K 60 1979 ALS spinal 7 ay Kollarda incelme 
70 Kara Mecit 70 E 70 1979 PBP 8 ay Konuşma ve yutma güçlüğü 

t------ ---- --·· - - --- ··---- -- ---

71 · Kızılkaya Duran _______ 66 E 60 1980 ALS spinal 72 ay _Sağ ayakta kuwetsizlik düşük ayak 
72 Kaynak Mehmet 51 E 51 1975 ALS bulber 5 ay Sağ kol ve bacakta ilerleyici zaaf her 

- "•" 
iki ekstemide kramp ve seyirme 

73 Kutup Hava 
1-- --· ---------······-·· . 

Hastalık 

Süresi 

2yıl 

3,5yıl 

3 yıl 

Sonuç 

EKS 

EKS 
EKS 

74 Karadere Mehmet 
?.!=>_ KC>_ça~ Asker 
76 Kefeli Remzi 

_!5_ L =:5 ···~ - . -1978 --·· ALS-spirıal - 12· 8.Y. Yürüme g-üçlü~ü--- --- -- --· 

54 __ , _§ . -L __ ~ -- ---~_:;; ___ , :~; :~:~;~ - -- _;_;._:; _ -~;~;!;d;e~::=~~'::~~~:ı~~~:~ı~~- -- 3 yıl - . ~-I~l-
70 E 7 70 1983 ALS bulber 3 ay Tüm vucutta yaygın seyirmeler 1,5 yıl EKS 

16 
55 E 

·11- IBe-cerenel .Yahya 45 -] --E - , --- 45 ----+- -
1978 

-78 lsaykutlu Saim 57 
·-+---+--- -------.----- ~--

E 57 1979 

·:,g-fıiabayiğii'Fatma - ·· ı 58- I K 
--t----------ı--- -

56 1981 

80 Budnk Fotııllnlı -70 E 70 1970 

-··-·· ··- -- --··· - ---- ---- . ı - --- · - ··- ·-· -- . -
81 Boran Fatma 55 K 53 1978 
82 Başeğmez Müslim 33 E 31· 1974 

83 Behti Mahmut Kamil 31 E 29 1981 
84 Bayraktarlar Müşerre 47 K 46 1981 
85 Biçer Şakir 53 E 53 1983 

zayıflama ve genel halsızlık ---· _ __,___ ı -- · . ----=---- --- - -
Parmaklarda güçsüzlük 1-2 ay sonra ALS bulber 7 ay 5yıl EKS 
konuşma ve yutma güçsüzlüğü 

----+----- -----!-- --- ---- -~-- =~-~--
Yaygın kramplar, daha sonra seyirmeler ALS spinal 6 ay 2,5yıl EKS 
nefes almada ve konuşmada zorluk 

24 ay lsağ -elinde incelme ve uyuşma ALS bulber 4yıl EKS 
yaygın kramplar 

ALS spinnl 7 ny Snı) hncnktn kuwotsizlik, yürüme güçlüğü 1 4,5 yıl EKS 

ALS bulber 
ALS spinal 

nefes almada zorluk, genel halsizlik ve zayıflama 
- -- 24 ay I Konuşma ve yutma güç lüğü -

---~---------ı 

ALS bulber 
ALS bulber 
ALS spinal 

24 ay Sağ kolda kuwetsizlik ve uyuşma 
ile seyirmeler ve incelme 

3 ay Ayaklarda güçsüzlük, yürüme zorlu(ıu 
18 ay Sağ elde güçsüzlük 
4 ay Ellerde proksimalde güçsüzlük ellerde 

3,5yıl 

3,5yıl 

2yıl 

EKS 

EKS 
EKS 

incelme ve seyirme vücutta yaygın kramplar 

.·ru!~{~:~~m~n.· ·~· ··~ı~t ··~~-[}e ~ -~~-:~:~i~1 -.~: .· ~=~=~;~~s~:~:~=~~~ra _____ -__ -4-y-ıl---+--:-~-:----i 



Sıra 

No 

Soyadı 

Adı 

Başlangıç ı Muayene 

Yaş I Cinsi I Yaşı Tarihi Tipi 

Kesin Tanı 

için Geçen 

Süre 

ilk Belirti 

-~~ ~ı:ırı!lı:ış Müslim 60 ___ _I= 60 1981 ~!:,Ş~_e!_rı_al -~~','_ Şı:ığ bacakta ilerleyici güçsüzlük ve seyirm 
-~Q Ş~vcı_~uri _5()_ --~-- ______ 4~ __1984 ALS bulber 22 ay Yürüme güçlüğü ve kollarda kuwetsizlik 
91 Şiş'!la_n Hava ______ 67 ____ I_(_ __6_~--- 1979 PBP 12 a_y_ S~s kalınlaşması, konuşma ve yutma gü_ç_l 
§Jg Ş~~irı ~aciye ______ --~-~- _ K 48 __ 1_~79 __ ,A._LS bulber ~~ay Sağ bacağında gittikçe artan güçsüzlük 

Hastalık Sonuç 

Süresi 

3,5yıl . EKS 

3,5yıl EKS 
2yıl EKS 
2yıl EKS 

~3 Şahin_ Cennet 54 K __ ___±~ ____ -~f3_! _ ALS_seinal_ f3Q ay Sağ e_ld_e_i_nc_e_lm __ e _________ ı-----~----+--------i 8vıı EKS 
94 Samur Naciye 51 K 50 1982 ALS bulber 12 ay Genel halsizlik ve zayıflama yutma ve 

nefes almada zorluk 
23 1988 ALS bulber ·· 24 ay J Uçlarda hakim progresif güçsüzlük tl 68 1985 ALS bulber 43 ay Yaygın kramplar 4 yıl EKS 

-~§ ____ ~~ ALS bulber 10 ay__ __ 'f_Lı!rna güçlüğü ve ses kısıklığı 2,5_yıl EKS 
C~ 32 1981 ALS bulber 9 ay Sol el ve kolda seyirmeler 7 yıl EKS 

-99 tinan-Yaşar -----1-52 -E . - 50 1984 ALS bulber 30 ay Kollarda kuwetsizlik ve seyirmelerw 4 yıl -~ 
100 lzısel Neyir - - 66 E-- ----66 - - -1980 ALSspinal 3 ay-- Yaygın kramplar 6 yıl -- EKS 
101 Aktulun Adalet 57 K ... -··· -56 1985 ALSbulber 8 ay Alt eksfremilerdekramp sol baçakta 3 ~ - EKS 

ağrı, hafif uyuşma 
-------ı----ı----------+------+-----------J--------------+-~--~~-------------,ı--------+-------1 

102 Altan Kamil 
103 Aybar Ali 
104 Altar Mustafa 

52 
45 
40 

E 
E 
E 

51 
44 
34 

1985 
1982 
1983 

ALS spinal 
ALS bulber 
ALS bulber 

12 ay 
12 ay 
72 ay 

Yaygın seyir111~ler 3yıl 
--- - ------.--- - -

Sol elde güçsüzlük ve incelme 
Proksimal kaslarda ilerleyici güçsüzlük 
ve erime 

EKS 

105 Ay-ismet - ------ -59- --E- 59 1982 ALS spinal ~ -- - 1ay - Dst ekstremilerde seyirmeler 1 3,5 yıl I EKS 

10~ -Ay~_ırı_Salih _ ~ __ 45-_ :_(_ =~--44- __ 1982 _ __ _}>BP =-=-~ - ? ay~~~ !{o_~_şma güçlüğü -~-- 3 yıl EKS 1 
~ 07 Altınoğ_ltJ f\J~dide 53 K 48 1983 ALS bulber f>_Cl_ay _ Sağ el parmağında düşme 
108 Alay Mehmet 54 E 53 1985 ALS spinal 24 ay Yürüme güçlüğü, bacaklarda kuwetsizlik 
Ü>9- Ak-Ali- -------- 60 E 59 1984 ALS spinal -e-- 10 ay- El ve kollarda güçsüzlük 1 3 yıl I EKS 
1Ü)- Ateş-Hayriye -- - 68- --K ----66____ 1979 ---ALS-bulber-- -24 a.Y --Saö-elde kuwetsizlik 1, 

111 PolatMe-hmet ---- 42 E 40 1979 ALS bulber - --24-ay-- s·ağ kolda kuwetsizlik 
-112 Purutçuoöiu-Naciye- 65- --K- 65 1981 ALS bulber - - 4ay - Ellerde ve kollarda güçsüzlük ses kısıklığı 2,5 yıl EKS 
1--- ------ . -----------

113 Reyhanoğlu Mehmet 53 E 52 _ 1984 ALS spinal 11 ay Sağ kolda progresif güçsüzlük 3,5 yıl EKS 
114 Parmaksızoğlu Hani 65 K 65 1985 PBP 7 ay Ses kısıklığı, konuşma ve yutma güçlüğü 2,5 yıl EKS 
1_15 '{ı:ıl'!_c_ı_f\ı1üjg_ı:ı_n __ · __ -~8 K 35 1982 ALS bülber _ --~?_ay_ __ Yay_gın kramplar ve seyirmeler 4 yıl EKS 1

1 

116 Güven Ziya · 51 E 50 1970 PBP 12 ay Solunum ve yutma güçlüğü ses kısıklığı 
-·----·--------·- ----1-...------ - ·-------- ·-- -------------------·---- ------· . . - ---



Sıra 

No 

Soyadı 

Adı 

Başlangıç ı Muayene 

Yaş I Cinsi I Yaşı Tarihi Tipi 

Kesin Tanı 

için Geçen 

Süre 

ilk Belirti 

Hastalık 

Süresi 

Sonuç 

~~;iM~:~~: ~~:1

n --- 3,5yıl EKS 
50 ı E ı 48 1 1983 f ALS bulber 20 ay Bacaklarda kuwetsizlik ve se~y_irm_el_e_r _ _____,_ ____ __,__ __ __, 
60 E 59 ı 1981 ALS spinal 1 ay El ve kollarda güçsüzlük vücutta seyirmele 

ve halsizlik 

T!~l~-~~~=~ ~b!~~~m---ı :: ---~=-~ ~----- ~~~ ~ı~ :~~-:~:~:_. :--~~1°a~ _ ;;r;tJ{~_;:!E!i~ y~~ü-r~nı:_gpçlQğ(j___ : ~:: --~-~~ 

121 Metin Emine 
122 Negri Nesim 

53 K _51__ 1983 PBP 24 ay Yutma güçlüğü_ _ ~.5yıl __ EKS_ 
35 E __ 33 1984 ALS -spinal 24 ay Sol bacağında güçsüzlük 5 yıl EKS 
68 K · -6ıf -- 1985 ALS bulber 4 ay Konuşma ve yutma güçlüğü yaygın - ---123 Karayakalı Feride 

seyirmeler ve kramplar 

124IKaraçorluoğlu Özca ı 241 E ı 24 ı 1991 ı ALS bulber 7_a~y---1-S_a_,,,_ğ_b_a_ca_kt_a_ku_w_et_s_iz_lik ______ --1-----ı---------ı 
125TTura-nMustafa --- -- - . 29 E 28 1990 ALS bulber -12 ay Konuşma ve yutma güçlüğü genel 

~{1 öt:~ğ~~~aııır- -- F: 
128 Filiz Fatma 29 

· halsizlik ve zayıflama · _l=_j_i- ,_J9_fn~:--,~-ALŞ~s_p_J!1-.~-l_-__ -+---__ -_-24-_ -ay~-- ~ağ _ _!<ol_ye bacaklarda g_Qçsüzlük 6 yıl EKS 
51 ___ 1991 ALS bulber 6 ay Konuşma, yutma güçlüğü yürüme zorluğu_ 3 yıl E_KS 
26 1988 ALS bulber 28 ay Sağ el başparmağında güçsüzlük 4 yıl EKS 

K 
K 

129 Demirel Fidan 
130 Dağ Fazlı 
131 Atasoy Lütfü 

.61 K 
32 E 
74 E 

59 
31 
73 

1990 
1978 
1990 

Düzenli takip edilen 46 erkek hastanın tablodaki numaraları: 

ALS bulber 
ALS spinal 
ALS spinal 

7. -8-13-14-15-16-17-18-19-20-26-28-33-36-37-42-4 7-49-50-53-56-59-63-64-65-66 
70-7 4-76-77-78-80-82-85-89-90-99-100-102-105-106-109-113-118-119 -122 
Düzenli takip edilen 30 kadın hastanın tablodaki numaraları: 

24 ay 
12 ay 
12 ay 

sonra sağ ele yayıldı 
Konuşma güçlüğü ellerde kuwetsizlik 
Sağ omuzdan başlayan atrofi ve zaaf 
Sağ el distalinde kas zaafı 

2-3-16-21-25-29-30-34-46-51-54-69-79-84-88-91-92-93-96-97-98-101-112-114-115-120-121-127-128-129-
Düzensiz takip edilen 35 erkek hastanın tablodaki numaraları: 
4-5-6-10-11-12-22-23-24-27-31-38-44-48-52-55-57-61-67-71-72-75-83-86-103-104-108-111-116-117-124-125-126-130-131 
Düzensiz takip edilen 20 kadın hastanın tablodaki numaraları: 
1-9-32-35-39-40-41-43-45-58-60-62-73-81-87-94-95-107-110-123 

3,5 yıl I EKS 
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Muayene sırasında spinal formaya giren bir hastada sonraki muaye­

nelerde bülber belirtiler eklendiğinde bu hasta yine spinal forma içe­

risinde kalmıştır. Progressif bulber parezi ta.nısını alan hastalarda ise 

kranial sinirlerin tutulduğuna ait belirtiler vardı. Piramidal tutulmaya ait 

. muayene bulgusu yoktu. 

Bu çalışma .QUrubu içerısıne ailevi motor nöron hastalığı (fAL~). 

çocukluk çağı motor nöron hastalıkları (spinal müsküler atrofiler), be­

nign seyirli motor nöron hastalıkları (yaşam süresi 1 O yıl üzerinde olan 

hastalıklar) ve postpolio muskiler atrofi ile monomelik amyotrofi alın­

mamıştır. 

BULGU VE SONUÇLAR 

EI-Escorial kriterlerine göre kesin ALS tanısı konulan 131 hastanın 

81 'i erkek, 50'si kadındı. Erkek/kadın oranı 1,62 idi. 

Düzenli takip edil~n 76 hastanın 46'sı erkek(% 60,5), 30'u kadındı 

(% 39,5). Erkek/Kadın oranı: 1,5 idi. 

Düzensiz takip edilen gruptaki 55 hastanın 35'i erkek (% 63,6), 

20'si kadındı (% 36,4). Erkek/Kadın oranı 1, 7 idi. 

131 kesi.n ALS vakasının başlangıç yaş aralığı 15-73 arasında deği­

şiyordu. Başlangıç yaşı ortalaması 48, 7 idL Tablo 2'de görüldüğü. gibi 

erkeklerde başlangıç yaşı ortalaması 48, 1, kadınlarda ise 49, 7 idi. Ortalama 

muayene yaşı erkeklerde 49,4, kadınlarda ise 51, 1 bulundu 

TABLO 9: 131 definite ALS hastasının cinsiyetlerine göre ortalama 

muayene yaşı ve başlangıç yaşının ortalaması. 

Ortalama Muayene Başlangıç Yaşı 

Yaşı Ortalaması 

Erkek 49,4 48, 1 

Kadın 51, 1 49,7 
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Düzenli takip edilen 76 kesin ALS hastasının cinsiyetlerine göre 

ortalama başlangıç yaşı erkeklerde 49,4, kadınlarda ise 51,9 idi. Orta­
lama muayene yaşı ise erkeklerde 51,5, kadınlarda 53,2 idi. 

TABLO 10: Düzenli takip edilen 76 defisit ALS hastasının cinsiyetlerine 

göre ortalama muayene yaşı ve başlangıç yaşı ortalaması. 

Ortalama Muayene Başlangıç Yaşı 

Yaşı Ortalaması 

Erkek 51,5 49,4 
Kadın 53,2 51,9 

Düzensiz takip edilen 55 hastanın cinsiyetlerine göre başlangıç ya­

şı ortalaması erkeklerde 45,2, kadınlarda ise 46,4 idi. ·ortalama mua­

yene yaşı ise erkeklerde 46,6, kadınlarda 48 idi. 

TABLO 11: Düzensiz takip edilen 55 defisit ALS hastasının cin­
siyetlerine göre ortalama muayene ve başlangıç yaşı ortalaması. 

Ortalama Muayene Başlangıç Yaşı 

Yaşı Ortalaması 

Erkek 46,6 45,2 

Kadm 48 46,4 

131 hastanın epidemiolojik olarak bölgelere dağılımı yapıldığında, 

61 olgunun Marmara bölgesinden, 22 olgunun Karadeniz bölgesinden ve 

15 olgunun iç Anadolu bölgesinden geldiği ve bu bölgelerde otuduğu 

görülmektedir. 76 kesin ALS tanısı konulan ve düzenli takip edilen hasta 

grubu ile 55 düzenli takip edilmeyen kesin ALS hastasının bölgelere 

göre dağılımı tablo 12 ve 13'de gösterilmiştir. 

76 Definit takip edilen ALS hastasının bölgelere göre dağılımı. 



TABLO: 12. 

Marmara İç Anadolu Ege .Karadeniz Akdeniz Doğu Ana- Güney Doğu Dış Ülke 

Bölgesi Bölgesi Bölgesi Bölgesi Bölgesi dolu böl- ğu Anada- (Kıbrıs) Toplam 

gesi lu Bölgesi 

ERKEK 25 4 1 6 3 3 3 1 46 % 60.5 
..... -----·- ·- --·- ···• 

KADIN 15 2 1 4 2 4 2 - 30 % 39,5 
---- -- ·--~- ---- --------- ~-- -- ---- - .. -- ---- -·- _ _. .. ---------- --- - -- · ----- - - -- - - ----- 7-- - · ·-

TOPLAM 40 6 2 10 5 7 5 1 76 % 100 



TABLO: 13 

Marmara İç Anadolu Ege Karadeniz Akdeniz Doğu Ana- Güney Doğu Dış Ülkeler 

Bölgesi Bölgesi Bölgesi Bölgesi· Bölgesi dolu Bölgesi Anadolu (Kıbrıs) TOPLAM 

Bölgesi 

Erkek 12 4 4 9 1 2 1 2 35 
-·----·-

Kadın 9 5 1 3 2 - - - 20 
--·- -- -

Toplam 21 9 5 12 3 2 1 2 55 
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131 hasta muayene edildikleri sırada bulunan bulgulara göre tiple­

rine ayrıldıklarında 16'sı PBP, 72'si bülber ALS, 43'ü ise spinal ALS 
grubuna girmekteydi (Tablo 14). 

Tablo 14 

ALS 

Tip Püre PBP Bülber ALS Spinal ALS Toplam 

Kadın 9(6+3) 32(18+14) 9(6+3) 50 

Erkek 7(4+3) 40(22+18) 34(20+14) 81 
Toplam 16(10+6) 72(40+32) 43(26+17) 131 

Parantez içerisindeki ilk sayılar: Düzenli takip edilen vakalara ait 

Parantez içerisindeki ikinci sayılar: Düzenli takip edilemeyen vakalara ait 
PBP: Progressif bülber parezi 

Düzenli takip edilen 76 vakanın• cinsiyetlerine göre tip dağılimı Tablo 

15'de gösterilmiştir. 

TABLO 15: 

Tip PBP Bülber ALS Spinal ALS Toplam 

Kadın 6 18 6 30 

Erkek 4 22 20 46 

Toplam 10 40 26 76 

Düzensiz takip edilen 55 vakanın cinsiyetlerine göre tip dağıtımı 

Tablo 16'da. gösterilmiştir. 
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TABLO 16: 

Tip PBP · Bülber ALS Spinal ALS Toplam 
Kad;., 3 14 3 20 

Erkek 3 18 14 35 

Toplam 6 32 - 17 55 

76 düzenli takip edilmiş kesin ALS hastanın ortalama hastalık süresi 

Tablo 1 Tde gösterilmiştir. 

TABLO 17: 

PBP Bülber ALS Spi~I At.S Ortalama 

Kadın 2,75 3,52 4, 16 3,50 

Erkek 3, 12 3,_77 3,47 3,58 

Orta!ama 2,90 3,66 3,63 

Takip edilen 76 hasta ile takip edilemeyen 55 hastanın anamnez 

özellikle: -ıden, hastalık başlamadan önce geçirdiği hastalıklar ve fizik 

ile psikolojik stress gözden geçirildiğinde Tablo 18'deki durum ortaya 

çıkmaktadır. 

76 düzensiz takip edil~n grupta, başvuru şikayetleri ve ilk muayene 

bulguları gözde geçirildiğinde 39'unda kas zaafı, 23'ünde konuşma güç­

lüğü, 15'inde fasikülasyon ve yutma güçlüğü, 11 'inde kramp, 1 0'unda 

atrofi, 6'sında halsizlik ve genel zayıflama ile dizestezi, 3'ünde ise solu­

num güçlüğü saptandı. 

76 ALS olgusunda başvuru şikayetleri ve ilk muayene bulgularının 
dağılımını gösteren tablolar e!kek ve kadın ayrımına göre aşağıda göste­

rilmiştir (Tablo 19 ve Tablo 20). 



TABLO: 18 

76 DÜZENLİ HASTA 55 DÜZENSİZ TAKİPLİ HASTA 

131 46 ERKEK 30 KADIN TOPLAM 35 ERKEK 20 KADIN TOPLAM 

İnfeksiyon hastalı_!<!?~ı _ __ __ 8 4 1 5 3 o 3 
. ---- ---~ 

Alkolizm (aşın alkol alımı) 4 4 o 4 o o o 

KaraciQer hastalıkları 3 o o o 3 o 3 
---· -·-·- ------· --· . --- ---- --- ---- ----- -------- ---

Tlrold hastalıQı veya guvatr 3 1 1 2 1 o 1 
··-· --- -

Travma 8 3 . 3 6 1 1 2 
~---------- --- .. . -- ·- · -- -·•-- ·---- --·-· --- --- -- --- - ----- - - - - -----· 

Psikolojik stres 6 . 3 1 4 2 o 2 
--

Hastalık öncesinde gripal enfeksiyon ve soQuQa maruz kalma 4 1 2 3 1 o 1 
- -

~Qır metalle temas/kurşun zehlrlenmes_i 2 2 o 2 o o o 
-- . - •--· - . -- ------ ·- --- ------ ·-

___ ,_ 
•---- - -

Serebro vasküler aksidan 1 o 1 1 o o o 



Tablo 19 

-
ALT ÜST · HER İKİ TOPLAM (İLK 

İLK BELİRTİ EKSTREM İTE EKSTREM İTE EKSTREM İTE BULBER GÖVDE BULGU DAĞILIMI) 
KASZAAFI 19-33-80-89-122 8-13-37-53-63-64 7-14-18-20-49 63 29 

74-77-82-85-99 66-68-90-119 

109-113-118 · 
FASİKÜLASYON 89 64-82-85-99-105 18-28-36-59 13 

76-102-118 
KRAMP 18-36-78-85-1 00 5 
ATROFİ 19 13-82-85 56 28 6 
YUTMA GÜÇLÜĞÜ 15-17-26-47 7 

59-65-70 
SOLUNUM GÜÇLÜĞÜ 26-80 2 

KONUŞMA GÜÇLÜĞÜ 17 -26-42-4 7 10 

50-59-63-65 

70-106 
HALSiZLiK ve GENEL ZA YlFLAMA 76-80-118 3 

DİZESTEZİ 19 64-82 3 

TOPLAM (HASTA SAYISI) 6 13 9 11 7 

* Sayılar tablo 8'deki sıra numaralarını göstermektedir. 

NOT: 63. no"lu hastanın başlangıç bulguları hem üst ekstremite, hem bulber alan, hemde gövdeye ait 

80 no"lu hastanın başlangıç bulguları hem ekstremite, hem bulber alan hem de gövdeye ait. 



TABLO:20 
30 Kadın Takip Edilen ALS Vakası* ilk Bulguların Da ılımı. 

ilk üst Alt Her iki 
Belirti Ekstremlte Ekstremite Ekstremite 

Kas zaafı 34-84-112-120-128-129 2-30-92-127 
Fasikülasyon 98 
Kramp 101 
Atrofl 46-69-79-93 
Yutma Güçlü~ü 21-29-91.-97-114-121-127-101 
Solunum Güçlü~ü 54 
Konuşma Güçlü~ü 3-21-25-29-51-54-91-97 

101-'112-114-127-129-. 
Halsizlik ve Genel 
Zayıflama 

Dlzestezi 46-79 101 
Toplam Hasta Sayısı 10 5 

* Sayılar tablo 8"deki sıra numaralarını göstermektedir. 

NOT : 101 ve 127 nolu hastaların başlangıç bulguları hem alt ekstremite hem de bülber alana aittir. 
129 nolu hastanın başlangıç bulguları hem üst ekstremite hem de bülber alana aittir. 
121 nolu hastanın başlangıç bulguları hem gövde hem de bulber alana aittir. 
79 noıu hastanın başlangıç bulguları hem üst ekstremite hem de gövdeye aittir. 
2 noıu hastanın başlangıç bulguları hem alt ekstremite hem de gövdeye aittir. 
Bu nedenle toplam hasta sayısında bir tek alanda gösterilmişlerdir. 

Bulber Gövde Toplam Bulgu 
Da0ılımı 

10 
115 2 

2-79-88-96-115 6 
4 
8 
1 
13 

2-16-121 3 

10 5 
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55 düzensiz takip edilen hasta grubunda başvuru şikayetleri ve ilk 

muayene bulguları 37'inde kas zaafı, 18'inde konuşma güçlüğü, 14'ünde 
yutma güçlüğü, 8'inde fasikülasyon, 6'sında atrofi, 5'inde kramp, 4'ünde 

solunum güçlüğü ile halsizlik ve genel zayıflama, 3'ünde dizestezi bu­

lundu. Dizestezi tanımıyla subjektif tipte karıncalanma, uyuşma ifade 

edilmektedir. 

55 ALS olgusunda başvuru şikayetleri ve ilk muayene bulgularıın 
dağılımını gösteren tablolar erkek ve kadın ayrımına göre aşağıda gös­

terilmiştir (Tablo 21 ve Tablo 22). 

131 hastanın yapılan elektro·miyografik inceleme sonuçları Tablo 23'de 

gösterilmiştir. 

Repetetif stimulasyon 10 hastada bakıldı ve 2 hastada kas yorulması 
saptandı. 

PBP formu gösteren 3 hastanın ilk EMG'leri normal bulunmuş, 3 ay 
sonı:a tekrarlanan EMG'lerinde MND/ALS'yi telkin eden bulgular saptan- . 

mıştır. 

76 takip edilmiş hastanın direkt servikal ve dorsolomber grafilerde 

8 _ hastanın servikal, 1 hastanın lomber, 1 hastanın da tüm kanalda osteoart­

rozik değişiklikler mevcuttu. Bir hastada ise kot servikal tespit edildi. 

55 takip edilmemiş hastanın direkt servikal ve dorsolomber grafi­

lerde 5 hastada servikalde, 1 hastada tüm kanalda osteoartrozik deği­

şiklikler ve 1 hastada servikal kot tespit edildi. 

Kranial bilgisayarl'ı tomografi yapılan hastaların 3'ünde anormallik 

bulundu . Hastaların birinde hafif derecede yaygın kortikal ve subkortikal 
atrofi ile sağ frontal bölgede kronik enfakt, diğer hastada kortikosub­
kortikal atrofi ve laküner enfakt, üçüncü hastada ise global atrofi bulundu. 

Servikal bilgisayarlı tomografilerin hiçbirinde medulla basısını düşündü­

recek bulgu saptanmadı. 

Hastaların 18'ine myelografi ve ?'sine myelo + bilgisayarlı tomografi 

incelemesi uygulandı. Bir hastada C4-C 5 düzeyinde darlık bulundu. Diğer 

bulgular normaldi. 



TABLO: 21 
Takip E -

İLK ALT ÜST HER İKİ 
BELİRTİ EKSTREM İTE EKSTREM İTE EKSTREMİTE 

Kas zaafı 12-22-24-48-67 6-27-38-44-57-61-75 10-52-72-11-104-126 
71-83-108-117-124 103-111-130-131 

Faslkülasyon 48-117 72-104 
Kramp 23 72 
Atrofi 44-75-103-130 
Yutma g0çl0~O 

Solunum güçlü~ü 
Konuşma güçlü~ü 

Halsızlık ve genel zayıflama 
Qlzestezi 12 57-86 
Toplam hasta sayısı 10 13 6 

* Sayılar tablo 8'dekl sıra numaralarını göstermektedir. 

NOT: 23 ve 86 noıu hastaların başlangıç bulguları hem üst ekstremite hem de bulber alana aittir. 
55 ve 125 noıu hastaların başlangıç bulguları hem gövde hem bulber alana aittir. 
1 O nollJ hastanın başlangıç bulguları hem her iki ekstremiteye hem gövdeye aittir. 
67 noıu hastanın başlangıç bulguları hem alt ekstremite hem de bulber alana aittir. 
Bu nedenle toplam hasta sayısında tek alanda gösterilmişlerdir. 

BULBER GÖVDE TOPLAM İLK 
BULGU DAĞILIMI 

27 

10 5 
55 3 

4 
4-5-23--55 · 7 
86-116-125 

116 10 2 
4-5-23-31-55-67 9 

86-116-125 
125 1 

3 
6 



TABLO: 22 

20 Kadın Takio Edilemeven ALS Vakası* İlk Bulouları. HER İKİ 

İLK BELİRTİ ALT EKSTREMİTE ÜST EKSTREMİTE EKSTREM İTE 

Kas zaafı 45-73-87 32-107-110 9-95 

Fasikülasyon 

Kramp 

Atrofi 60 

Yutma güçlüğü 

Solunum güçlüğü 

Konuşma güçlüğü 

Halslzllk ve genel zayıflık 

Dizestezi 

Toolam hasta savısı 3 4 1 

* Sayılar tablo 8'deki sıra numaralarını göstermektedir. 

NOT : 94 ve 123 nolu hastaların başlangıç bulguları hem gövde hem bulber alana aittir. 

9 nolu hastanın başlangıç bulguları hem her iki ekstremite, hem gövdeye aittir. 

Bu nedenle toplam hasta sayısında bir tek alanda gösterilmiştir. 

TOPLAM 

BULBER GÖVDE BULGULARIN DAĞILIMI 

39 58 10 

9-43-123 3 

4-123 2 

58 2 

1-39-40-41 7 

81-94-123 

41-94 2 

1-35-39-40 58 9 

41-62-81-123 

9.43.94 3 

7 5 



TABLO: 23 

Elektromiyografik bulgular Vaka sayısı Yüzde 

Dev motor ünit pota~iyelleri _. 59 %45 
·····-- -- . .. . -------- ------ · 

Pozitif diken 20 % 15 
-

Fibrilasvon 16 % 12 

Pozitif diken ve fibrilasyon birlikte 58 %44 
·-· 

Fasikülasyon 45 %34 

D~nervasyon potansiyeline rastlanmayan _ 37 %28 
----

Psödomyotonik boşalım 9 %7 . 

Jye_rş~on aktivitesinde artma 4 %3 
.. . 

iQterf_erens paterninde tek ossilasy9rı yacta sessiz kaaj_~r ___ .. 54 %41 

H Refleksi • bozukluğu _____ ·_ - %0 
.. - - -- --·- --- ...... - -··-- ---· 

F Refleksi bozukluöu - %0 
-··· 

Motor ileti bozukluau - %0 

Duvusal ileti bozukluöu - %0 
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3 hastada yapılan sinir ve kas biopsisinde 2 hastada grup atrofisi 

(nörojen tutulma) ve orta derecede denervasyon gözlendi. Bir hastada 
ise anormal kas denervasyon atrofisiyle beraber minimal myopatik ele­

ment (orta derecedeki fagositoz muhtemelen denervasyon bulgusu ama 
myopatik elemente ait ufak bir olasılığı da düşündürebilir). Sinirde ise 

vasat derecede endo-nöronal konektif dokuda artış ve myelinli liflerde 

azalma bulundu. 

Hastaların anamnez özellikleri gözden geçirildiğinde 2'si lombar disk, 

2'si servikal spondiloz öntanılarıyla ameliyat edildikleri öğrenilmekteydi. 

iki hasta guvatr nedeniyle ameliyat olmuştur. Hipertiroidi ile ALS/MND 

arasındaki ilişki çalışmamızda araştırılmamıştır. Guatre olan bir hastada 
safra kesesi, bir hastada prostat, bir hastada böbrek taşı ameliyat öyküsü 

mevcuttu. 

131 hastanın hepsinin kan ve idrar kurşun düzeyleri bakıldığında 
ve bu hastaların aile fertlerinin her biri kontrol grubu olarak alınıp kıya_s­
landığında hasta grubunun kan ve idrar kurşun düzeylerinin istattstiksel 

olarak anlamlı derecede yüksek olduğu bulundu (kan kurşun düzeyi p < 

0,001 idrar kurşun düzeyi p < 0,01). Vakalarımızın -biri dışında anormal 

toksik düzeyde (0,80 mg/dl) kanda kurşun'a rastl~ılmamı,tır. Bu hastaların 

bir bölümüne kan kurşun düzeyine bakılmaksızın EDTA (elilen diamin 

tetraasetat) intramuskuler ampul şeklinde ve D-penisilamin (peros) şek­

lide tedavi amacıyla 6 ay süreyle uygulanmıştır. 

Düzenli kontrol edilen 26 hastaya çok küçük doz (diagnostik doz = 
0,2 - 0,4 mg TRH) TRH tedavi denemesi amacı ile uygulanmıştır. intravenöz 

olarak 6 ay, 7-1 O günde 1 ampül olmak üzere uygulanmıştır. Ciddi yan 

etki görülmeden hafif derecede 2 ile 4 saat, 7 ile 1 O gün arasında değişen 
kas kuvvetinde artma ve spastisite ve azalmayla giden geçici iyileşme 

dikkati çekmiştir. Ancak hastalık süresine etkisi görülmemiştir. 

Solunum fonksiyon testleri (SFT), (zorlu vital kapasite dahil) 6 ayda 
1 kez yapılarak kontrol edilmiştir. Düzenli kontrol edilen 76 hastanın 

30'unda bakılmış olup, SFT'de, hastalığın progresyonuna paralel olarak 

zorlu vital kapasitede azalma saptanmıştır. Özellikle bülber tipte ALS'te 

zorunlu vital kapasitenin azalmasıyla {% 50'nin altında olması) hasta­

lığın progresyonu uyumluydu. 



TIIRTIŞMII 

Bu çalışmada El Escorial kriterlerine göre kesin ALS tanısı konulan 

hastaların 81 'i erkek, 50'si kadındı. Erkek/kadın oranı 1,62 olup literatür 
bulgularıyla uyumluydu<1,3 ,37). 

Aynı olguların başlangıç yaş aralığı 15-73 arasında değişiyordu. 

Başlangıç yaşı ortalaması 48, 7 idi (erkeklerde 48, 1, kadınlarda 49, 7). 

Literatürde bu konudaki veriler sıklıkla çelişki içindedir. Ancak, sonuç 

olarak yaşayan hastaların hesaplanan en sık başlangıç y~şı 55-56 iken 
ölen hastaların incelemelerinden hesaplanan en sık başlangıç yaşı 62 
idi." Çalışmamızda literatüre göre daha genç bir başlangıç. yaşı tespit 
ettik (ölen hastaların ortalama başlangıç yaşı: 50,38; erkekte 49,39, ka­

~ında 5t,9, yaşayan hastaların ortalama başlangıç yaş.ı 45,63; erkekte 
45, 17, kadında 46,45). Görüldüğü gibi başlangıç yaşı literatür ile kı­

yaslandığında bizim hastalarımizın daha genç yaşta hastalığa yakalan­

dığı dikkati çekiyordu. Ayrıca ölen hastaların ortalama başlangıç yaşının 

yaşayanlara göre daha geç olması literatür bilgisiyle uyumluluk göster­

mekteydi. Hastalarımızın ortalama başlangıç yaşı, Kanada ve Hindis­

tan'da görülen başlangıç yaşı ile uyumludur<6,37>. 

Bu konuda özellikler Marmara Bölgesini inceleyen ve tüm Türkiye'yi 

kapsayacak epidermiolojik bir çalışma olmaksızın başlangıç yaşının daha 

erken oluşunun sebebi Türk insanının hastalığa genetik yatkınlığının mı 

veya çevresel faktörlerin mi olduğunu söylemek mümkün görülmemek­
tedir. 

Hastalık başlangıç yaş aralığına bakıldığında en genç hastanın 15, 

en yaşlı hastanın 73 yaşında olması literatür ile uyumlu bulundu. 
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Epidermiolojik olarak bölgelere göre dağılım yapıldığında Marmara 
Bölgesinden 61 olgu (% 46,5), Karadeniz bölgesinden 22 olgu (% 16,8), 
iç Anadolu Bölgesinden 15 olgu (% 11,45) bulumuştur. Türkiye'de ALS 

konusunda sağlıklı epidermiolojik çalışma olmadığından ve üniversite­

mizin Marmara bölgesinde bulunmasından dolayı başvuran hastaların ço­
ğunun İstanbul'da olması ve Marmara bölgesinden daha fazla hasta geli­
yor izlenimi alınmıştır. Bunun bir sebebi de, Türkiye nüfusunun % 20'sinin 
lstanbul'da yaşamasıdır. Ancak bu sonuç, sağlıklı olarak yorumlanama­

maktadır. Bunun için epidemiolojik çalışmaların yapılması gereklidir. 

ALS'te erkek/kadın oranına baktığımızda genelde hastalığın erkek­

lerde 1,5 kez daha fazla görülmesi (bizim bulgularımızda Erkek/Kadın 

oranı 1,62'dir) ve genç erkeklerde kadınlara göre hastalığa daha fazla 

rastlanması nörohormonal mekanizmalarla açıklanabilir (başlangıç yaş 

ortalaması < 35 olarak dikkate alındığında erkek/kadın eranı 2, başlangıç 

yaş ortalaması < 40 olarak dikkate alındığında erkek/kadın oranı 1, 77 

bulundu). Yani menapozdan sonra kadın erkek oranının bire yaklaşması 

androjen~östrojen metabolizmasındaki bozuklukla açıklanabilir görülmek­

tedir. Motor nöron hastalarında yapılan çalışmalarda östrojenin erkekte 
ve kadında düşük olması ile androjen reseptörlerindeki bo_zukluk teorisi 

de bunu desteklemektedir. 

131 hasta muayene edildikl~ri sırada bulunan bulgulara göre tiplerine 
ayrıldığında 16'sı (9 kadın + 7 erkek) PBP, 72'si (32 kadın + 40 erkek) 

bulber ALS 43'ü (9 kadın + 34 erkek) spial ALS olduğu tespit edildi . PBP 

(tüm hastalar) oranı % 12.2 (literatürde bu oran % 26. 3) Bulber + Spinal 

ALS (tüm hastalar) % 87.7 (literatürde bu oran % 66 .3 _idi). Bulduğumuz 

bu sonucun literatür ile bildirilenle uygun olmadığını gördük. Takibi yapılan 

76 hastanın % 13'ünde de saf PBP görülmekteydi. Ancak bu tipin daha 

sonra hastalık ilerledikçe v_e terminal döneme doğru ALS bulber forması 

içine girdiği dikkat çekmekteydi. Serimizde terminal dönemde saf PBP 

ve saf spinal ALS'ye rastlanmamıştır. Bu da ALS'ın başlangıç tipi ne 

olursa olsun tek bir hastalık olduğu kanısını bize vermektedir. 

Bütün olguların ve bulguların tartışması klassik bilgilerle karşılaş­

tırmalı olarak cins, hastalık başlama yaşı, hastalık süresi, nörolojik bul­

gular açısından yapılmıştır. 
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EMG, kan ve idrar kurşun düzeyleri, solunum fonksiyon testleri sonuç­

ları ve tedavi denemelerinden selatör ajanlarının uygulanması, TRH so­
nuçları da literatür bulgularıyla karşılaştırılarak tartışılmıştırC81 , 62 ,63 , 60 ,61 , 
86,82, 67,79) 

Çalışmamızda progressif müsküler atrofi tipinin bulunmamasının ne­

deni El- Escorial kriterlerine uymaması ve uzun seyirli olmasıdır. Rawland'a 

göre PMA klinik olarak saf motor periferik nöropati içinde kabul edilen 
bir antitedir ve bu olgularda EMG de konduksiyon blokunun aranmasının 
gerekli olduğuna inanmaktadır. 

Hastalık süresi bakımından, ortalama hastalık süresi PBP de 2,9 
yıl, Bulber ALS'te: 3,66 yıl spial ALS'te 3,63 yıldı. PBP'nin ortalama 
hastalık süresi diğer ALS formlarına göre daha kısa olduğu görülmekteydi. 

Bu bulgu literatür bilgisiyle uyumluydu. Burada spinal formanın kadın­

larda erkeklere oranla daha uzun seyrettiği dikkatimizi çeken bir özellikti. 

Bu konuda literatürde bir bilgiye rastlamadık. 

Düzenli takip ettiğimiz hastalarda 5 yıl ve üzerinde hastalık süresi 

gösteren PBP'li hastaya rastlamadık, 5 yıl ve üzerinde hastalık süresi 

gösteren 10 hasta(% 13,1) vardı. Bunların 6'sı (biri kadın beşi erkek) 

bülber ALS forması 4'ü (biri kadın üçü erkek) spinal ALS forması gösteri­
yordu. Bu sonuç literatür bilgisiyle uyumluyduc4o,a7 ,aa,ae,eo)_ 

Hastaların kliniğe başvurusuna baktığımızda hastalık başladıktan 

ortalama 1 yıl içerisinde hastalık tanısının konulduğu dikkati çekiyordu. 

Spinal forma içine giren hastalara sonraları veya hastalık süresi içe­

risinde bülber belirtileri de eklenmekteydi. Bunun tersi PBP olarak başla­
yan hastalarda hastalığın şüresi içerisinde üst ve alt motor nöron bul­

gularının da eklenildiği görüldü. Bu gözlem de ·ıiteratür bilgileriyle uyum­
luydu.C37,40)_ 

Toksik ajanların araştırılması amacıyla başlattığımız kanda ve idrarda 

kurşun düzeyleri ist~tistiksel olarak anlamlı souç vermesi toksik etyo­
lojiyi desteklemekteydi ve literatür bilgisiyle uyumluyduC60,6 1°,62 ,63 ,67,79 ,81 >: 
Ancak uygulanan tedaviye ceyap vermemesi bunun bir sebep sonuç veya 

sonuç-sebep ilişkisi tartışmasını getirmekteydi. Bu bulgular da eksotoksik 

ajanların tartışmasına yol açmaktadır. 



80 

Vücuda girdiğinde nörotoksik etkiye sahip olan Alüminyum dünyada 
bol miktarda bulunur. Nörotoksik etki x.y.z hipotezi ile açıklanabilir. Ancak 
çalışmamızda bu faktör araştırılmamıştırC67>. 

Nöroradyolojik görüntüleme bulguları sonuçlarının normal olması kla­

sik literatür bilgisiyle uyumluydu. Klinik ve elektrofizyolojik, El Escorial 

kriterlerine göre kesin motor nöron hastalığı tanı~ı konulan hastalarda 

·bu incelemelerin tanı için gerekli olmadığı kanısına vardıkC91 ,92>. 

ALS diagnozu için en yararlı laboratuar metodu olan EMG genellikle 
hastalığı yavaş ilerleyen ALS hastalarında klinik güçsüzlüğün başlama­
sından haftalar hatta aylar önce anormaldir. 131 hastayı kapsayan çalışma­
mızda dev motor ünit potansiyelleri o/o 45, fibrilasyonla beraber pozitif 

diken o/o 44, interferans paterninde tek ossilasyon ya da sessiz kaslar o/o 

41, fasikülasyon o/o 34, pozitif diken o/o 15, fibrilasyon o/o 12, psodomyotonik 
boşalım o/o 7, inersiyon aktivitesinde artma o/o 3 oranında bulundu. o/o 28 
has~ada denervasyon potansiyeline rastlanmadı. Hiç bir hastada duyusal 

· ve/veya motor ileti kusuru yoktu H ve F reflekslerind_e dikkati çeken özel­

lik yoktu. Elektromyografık bulgular literatürdeki bulgularla uyum halin­
deydi. EMG yoluyla birkaç bölgeye (üst ekstremite,· alt ekstremite-gövde) 

ait yaygın bulguların tespit _edilmesi pek çok hastada, ileri incelemeyi 

gereksiz kılabilmesine rağmen kesin tanı için EMG'nin yalnız başına yeterli 

olmadığı düşüncesindeyiz (ALS tanısı klinik ve~ilerle konulur). Nitekim 
PBP formalı 3 hastamızda ilk EMG'ler normal bulunmuş, 3 ay sonra 

tekrarında ise ALS düşündürecek bulgular görülmüştür 

Repetetif stimulasyon 1 O hastada uygulandı. 2 hastada kas yorul­

ması saptandı. Bu hastalarda motor-end plaklarının şekil ve büyü_klük'­

lerinde anormallik olduğu ve Fizostigmin tedavisinden kısmen de olsa 
yararlanabilecekleri düşünüldü. Literatürde de repetetif uyarıya kas yo­
rulması cevabı veren ALS hastaları bildirilmiştirC11 , 13 , 75 , 76 , 77 , 78 ,86>. 

Rutin laboratuar araştırmaları, beyinomurilik sıvısı incelemeleri (pro­

tein normal) ve karaciğer fonksiyon testleri normal bulundu (karaciğerin_ 

toksik bir madde veya metabolit tarafından etkilenip etkilenmediği hak­

kında kabaca fikir sahibi olabilmek için SGOT, SGPT, Gama GT bakılmıştır. 
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Bulduğumuz bu laboratuar sonuçları literatür bilgisiyle uyumlu olma­
sına rağmen son yıllarda lipid metabolizma bozuklukları ve lmmun glo­
bulin g'nin düş~k olduğu bildirilmektedir. Bu konuda lipid metabolizma 
bozukluğu ve immunglobulinlerin subgrupları yönünden daha detaylı araş­

tırmaların yapılması gerektiğine inanmaktayız. 

Spinal formada 3 hastanın ameliyata gitmesi, kesin (definit) ALS'nin 

ameliyata gitmesi dikkati çeken bir özellikti. Bu _tip olgulara literatürde 

de rastlanmıştır. 

Eşlik eden bulgulardan stres ve travmanın motor nöron hastalığıyla 
ilgisi araştırıldığında serimizde buna benzer 8'i travma 6'sı stres olmak 

üzere 14 vakaya rastladık. 

Solunum fonksiyon testleri ve zorunlu vital kapasite prognoz hak­

kında bilQi verdiği dikkatimizi çekmiştir. Bulduğumuz sonuçlar literatür 
bilgisiyle uyumluydu. Solunum fonksiyon testlerinin ve zorunlu vital kapa­

sitenin hastanın prognozunu göstermede çok önemli olduğu kanısına 

vardık. Hastalara solunum jimnastiğini önermenin yararlı bir metod oldu­
ğunu düşünmekteyiz(83,84,85)_ 

Tedavi amacıyla uygulatjığımız TRH (x-y-z hipotezine göre trafik bir 
molekül olarak denenmesi) sonuçlarının literatür bilgilerine uyumlu olduğu 
dikkati çekiyordu. Ancak bizim uygula_dığımız çok düşük dozda TRH ile 
literatürdeki yüksek dozda TRH uygulanımları ile aynı sonucu almamız 
dikkati çeken bir özellikti<67 ,79 ,81 >. 

Hastaların bir bölümüne kan kurşun seviyesine bakılmaksızın 6 ay 

süre ile uygulanan selatör tedavisi bir sonuç vermemiştir. Bu- sonuç lite­

ratür bilgileriyle uyumluydu<82>. 



SONUÇ 

Yaptığımız bu çalışma, kesin ALS ve klassik ALS vakaları içeren 
MNH'sının bulgularının, literatürden farklı olup olmadığını araştırmak ama­

cıyla yapılmıştır. 

Atipik form, familial ALS, spinal musküler atrofi progressif muskuler 

atrofi, benign seyirli ALS, monomelik ALS ile post polio sendromları bu 

çalışmanın dışında tutulmuştur. 

Yaptığımız çalışmada klassik seyreden ALS'te bulduğumuz sonuç 

ve bulgular serimizde başlangıç yaş ortalaması erken olması dışında 

dünya literatürüne uygunluk göstermekteydi. 

Serimizde 

1- Başlangıç yaş ortalaması 

2- Erkek/kadın oranı 

3- Hastalık süresi ortalaması 
4- Hastalık tipleri 

incelendi ve tedavi d_enemeleri yapıldı. 

Ancak, uygulanan bütün tedavi denemelerinin hastalığa etkili olma­

dığını gördük. 

EI-Escorial kriterlerine göre kesin ALS tanısı olan hastalarda nöro­

radyolojik görüntüleme yöntemlerine gerek olmadığı, EMG'nin yardımcı 
olduğu ve motor nöron hastalığının klinik bir antite olduğunu, kesin tanıyı 

koyduracak laboratuar araştırmalarının bulunmadığı kanısına vardık. Has­

talığın prognozu ve takibi konusunda en iyi bilgiyi solunum fon~siyon 

testleri (zorunlu vital kapasite) ve klinik muayene bulguları vermekteydi. 



ÖZET 

Bu çalışmada 1970-1990 tarihleri arasında i.O. İstanbul Tıp Fakültesi 
Nöroloji Anabilim Dalında izlenerek E~ Escorial kriterlerine göre kesin 
ALS tanısı konularak 131 hasta 2 grup halinde (A-76 kişilik düzenli grup 

8-55 kişilik düzensiz grup) incelenmiştir. Erkek/Kadın oranı: 1,62 idi. 

başlangıç yaş aralığı 15 ila 73 arasında değişiyordu. Başlangıç yaş orta­
laması 48, 7 idi. Hastaların çoğu Marmara bölgesinden gelmişti. 16s, PBP, 

72'si bülber ALS 43'ü ise. spinal ALS grubuna girmekteydi. Klassik ALS'li 

131 hastada bulunan- sonuç ve bulgular başlangıç yaş ortalamasının erken .. 

olması dışında lit~ratüre uygundu. EI-Escorial kriterlerine göre kesin ALS 

tanısı alanlarda nöroradyolojik incelemeye gerek olmadığı, EMG'nin en 

bqyük yardımcı laborat_uar incelemesi olduğu, hastalığın p.rognozu ve 

takibi konusunda solunum fonksiyon testleri (zorunlu vital kapasitenin) 

ve klinik muayenin, en iyi bilgiyi verdiği, diğer rutin laboratuar inceleme.le­
rinin normal olduğu, ALS tanısının klinik olarak konulabileceği kanısına 
vardık. 

Uygulanan bütün tedavi denemelerinin ise hastalığa etkili olmadığını 

gördük. 
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