



















































































































































































Sira Soyadi Baslangig Muayene : Kesin Tan Hastalik Sonug
No Adi Yag | Cinsi Yasi Tarihi Tipi . lgin Gegen ik Belirti Stresi
Sire
21 |Giner Mecbure | 66 | K 65 1985 PBP 12ay |Yutme ve konugma gugligu 2yil EKS
22 |GiffidanSakir | 46 | E 45 1975 ALS spinal 12 ay  |Sol ayakia kuvvetsizlik
23 |Gillmez Sakrii 49 | E 47 1980 ALS bulber 24ay |Yutma gigligu, seste catallagma
B N (I sag elde kramp
24 |C Giilcan Omer |27 ]| E 1983 | ALS bulber ~ |Ayaklarda kuvvetsizlik
25 |Gorgeg Fatma s7| K| 5 | 1983 | PBP 9ay  |Konusma gugligu 25yl EKS
26 |Camandar Aydemir | 70 | E 68 1979 ALS bulber | 24ay |Yutma, konusma ve nefes 3yil EKS
PP - - almada guiglik
27 Ayc_iln_ My_stafa 27| E 27 1981 ALS bulber 3 ay Kollarda kuvvetsizlik
|28 |AralZekai | 55| E 54 1980 ALS spinal 18ay |Yaygin seyirmeler ve incelmeler 3,5yl EKS
29 |[AydinHaksiz | 62 | K 61 1980 ALS bulber 9ay |Konusma ve yutma gigligu 2,5yl EKS
30 |Anlt Roza 60 | K 59 1979 ALS bulber | ~12ay |Bacaklarda giigsiizlik B | 35yil EKS
31 |Altiner Tahsin 55| E 54 | 1978 ALS bulber 12ay |Ses kisikhgy _ I I
32 |ArifAyten | 31| K 30 1978 ALS bulber 16 ay [Sol elde kuvvetsizlik
33 Aﬁgq Husamettin | 48 | E 46 1975 ALS bulber 24 ay |Soida diigik ayak 25yl EKS
34 |AydinCennet | 50 | K 48 1977 ALS spinal 24 ay  |Sol elde kuvvet kaybi 3,5yl EKS
| 35 |Altintas Nebihe 65 | K 64 1980 ALS bulber Konusma guglaga
36 |Bayram Maksut 48 | E 47 1985 ALS bulber 12ay |Yaygn kramplar ve seyirmeler 4yil EKS
37 |Bulut Memis 65 | E 64 1985 ALS bulber | 12ay |Sol kolda glgsiiziik 3yl EKS
38 |BeyhanMustafa | 60 | E 1984 | ALSbulber |  |Sol kolda gugstzlik
39 |GakrFatma |31 | K| 30 | 1978 | AlSbubber | 18ay |Yutmave konusma gigligi
40 |Ganakgi Hayriye 64 | K 62 1978 ALS bulber | 24ay |Konugma ve yutma guglig,
- _ _ dilde kuvvetsizlik s
41 |Citak Ayse 60 | K 59 1978 PBP 10ay |Konugma, yutma ve nefes
1] - _ i almada zorluk, dilini oynatamama
| 42 | Cerrahogiu Hulusi [ 65| E 63 1985 | PBP 24ay |Dizartri 4yl EKS
43 |Gatalbas Nuriye 55 | K 53 1982 | ALS bulber 24 ay  |Agnh kramplar, seyirmeler '
- enel gugsuzlik ve zayiflama o
44 |Uzun Kerim 53| E 50 1980 ALS spinal 36ay |Sol bagparmakta gligsiiziik -
TR . . z —— e Ve atrOfi _.__' e A
45 |Ulu Fatma Dursun | 38 | K 37 1978 | ALSspinal | 14ay |Sag bacakta giigsizlik



Sira Soyadi Baglangig Muayene Kesin Tant Hastalik Sonug
No Adi Yas | Cinsi Yasi Tarihi Tipi Igin Gegen Ik Belirti Siiresi
Sure
46 |Uzan Melahat SO| K| 48 | 1984 | AlLSspinal | 30ay [Sa§ elde erime ve yanma 3yl EKS
| 47 [UzunogluFethi | 32 | E | 31 | 1981 | ALS bulber 18'ay  |Yutma ve konusma giclagir 3yil EKS
48 [Utict Takayemn 39 | E 37 1985 | ALS spmal 14ay |Bacaklarda seyirme ve yurime
i R N - - | |otclagi
49 |Kaya Fetullah 38 | E 36 1984 ALS bulber 13ay |Kollarda kuvvetsizlik ve ytrime 6 yil EKS
- SR IS S S— guglaga . s
50 |Kenar Abdullah 64 | E | 62 | 1983 | ALS bulber 21ay [Ses kiskiigi-konusma bozukiugu Ayl EKS
51 |Yanar Saliha 45 | K 44 1979 | ALS bulber 19ay |Ses kiskkhikonusma ve yutma 3,5 yil EKS
IS S— RSO (S | |bozuklugu, gigneme zayf —_—
52 |Yiksel Hayati 24 | E 21 1975 ALS bulber 36ay |Sag el isaret parmagdinda glgsizliik
_ (T S (. ayak ve dizlerde zayiflama B
53 |Yanasik Mehmet 56 | E | 56 | 1985 | ALSbulber | 5ay |Sag el ve kolda kuwet azalmasi 3yil EKS
54 |Yuriten Ayten 63 | K 62 1984 | ALSbulber | - 10ay |Dizartrik konugma, nefes almada 4yl EKS
— k! | _ . guelak S— S .
55 |YimazBekir | 57 | E 5? 1981 PBP 10 ay KonU§ma ve yutma gugtugu -
56 |Y Yesnyurt Hasan | 56 | E 54 1985 ALS bulber | 18ay |Dilde erime 4,5yl EKS |
| 57 |Turan ismail 40 | E 39 1973 ALSspinal | 18ay [Sag kol Ust kisminda agn ve kuwvetsizlik _
58 |Turan Durdane 17 | K 15 1978 | ALSbilber | 26ay |Vicut kaslannda genel erime, kaglanni
kaldramama, nazane konugma ]
59 |Topgu Zekai 43 | E 40 1983 ALS bulber 24 ay  |Konusma, yutmada guglik,yaygin 35yl EKS
| o seyirmeler o N
60 |Tangel Nazide 55 | K 53 | 1975 | ALS bulber 24ay |Ellerde incelme
61 |Taner Nazmi 36| E| 35 1980 ALS spinal 8 ay Kollarda gugsuzilk -
62 |Turan Emine 55 | K 54 1981 PBP 12ay |[Konusma gugligu ) | EKS |
63 |Turut Vel 36 | E 35 1983 ALS bulber 14 ay |Peltek konugma, sol elde zaaf, 5yil EKS
: boyun kaslarnnda zaaf
64 [Kenet Aydogan 45 | E 44 1985 ALS bulber 7ay  |Sag kolda seyirme, uyusma, 7yl EKS
i o ' _ ~|kanncalanma ve zaaf
65 |Karagél Bekir 55| E 54 1983 ALS bulber | 12ay |Konusma ve yutma gigligd 2.5 yil EKS
66 |Kaya Sururi 3| E 31 1985 'ALS bulber 24ay |Her iki kolunu basinin tizerine koyamiyor 8yil EKS

|

|cabuk yoruluyor




Sira

Soyadi Baglangig Muayene Kesin Tani Hastahk Sonug
No Adi Yas | Cinsi Yasi Tarihi Tipi igin Gegen ik Belirti Stresi
) Sire
67 |Kilic Rasit 55| E 50 1980 | AlLSbulber | 6ay |llerleyen konugma ve yirime kusuru . -
68 |Kus Aziz 50 | E 50 1979 ALS bulber 5ay |Ellerde incelme, kol ve bacaklarda 2yl EKS
1 P R S B  |tutukluk ve giigsilzliik
69 | Koca_afn_ar]__ﬁesmlye 60 | K 60 1979 ALS spinal 7ay |Kollarda incelme 3,5yl EKS
| 70 |Kara Mecit |70l E| 70 | 1979 PBP | 8ay |Konusma ve yutma gigligi 3yl EKS
71:|Kizilkaya Duran | 66 | E 60 1980 'ALS spinal 72ay  |Sa{ ayakta kuwvetsizlik dustk ayak -
72 |Kaynak Mehmet 51 | E 51 1975 ALS bulber 5ay Sag kol ve bacakta ilerleyici zaaf her
| Eh iki ekstemide kramp ve seyime |
| 73 |Kulup Hava 16 | K 15 | 1978 ALS spinal 12ay  |Yorime gigligu
74 |Karadere Mehmet | 55 | E 54 | 1979 ALSspinal | 18ay |Sag elinde yavas ilerleyen gigstzlik 3yl | EKS
75 |Kogak Asker 54 | E 53 1982 | AlLSspinal | 12ay |Kollarda gevseklik ve inceime | EKS |
76 |Kefeli Remzi 70| E 70 1983 ALSbulber | 3ay |Tim vucutta yaygin seyirmeler 1,5 yil EKS
_____ e o e T P B S .. ~_ |zayiflama ve genel halsizik e ]
77 |Becerenel Yahya 45 | E 45 1978 ALS bulber | 7ay |Parmaklarda gigszlik 1-2 ay sonra 5 yil EKS
W S | | — | | |konusma ve yutma gi¢suzIigl
78 |Baykutlu Saim 57 57 1979 ALS spinal 6 ay Yaygin kramplar, daha sonra seyirmeler 25yil EKS
S SR SRV N (SN P | . ___|nefes aimada ve konugmada zorluk
79 |Babayigit Fatma 58| K| 56 1981 ALSbulber | 24ay [Sag elinde incelme ve uyusma 4yl EKS
yaygin kramplar : s
80 |Budak Fetullah 70| E 70 1978 ALS spinal 7ay Sad) bacakta kuvvetsizlik, ytirume gigligi 45yl EKS
. o nefes almada zorluk, genel halsizlik ve zayfflama
81 |Boran Fatma 55| K| 53 1978 | ALSbulber | 24ay |Konusma ve yutma giig l0ga D
82 |Basegmez Muaslim 33| E 3t 1974 ALS spinal 24 ay |Saq kolda kuvvetsizlik ve uyusma 3,5yl EKS
’ : ile seyirmeler ve incelme
83 |Behti Mahmut Kamil | 31 | E 29 1981 ALS bulber 3 ay Ayaklarda gugsizlik, yarime zorlugu
84 |Bayraktarlar Maserre| 47 | K 46 1981 ALS bulber 18ay |Sag elde gugsuzlik 3.5yil EKS
85 |Biger Sakir 53 | E 53 1983 ALS spinal 4 ay Ellerde proksimalde gligsuzlik ellerde 2yil EKS
o B I D T B _|incelme ve seyirme viicutta yaygin kramplar
86 | B:ger Nebil | 58| E[ 57 | 1982 | ALSbulber | 6ay Konugma ve yutma gicliga ,ellerde uyusma
| 87 [Seyhan Neriman | 54 | K 51 1982 | ALS spinal 30ay |Bacaklarda kuvvetsizlik, ylrime gugluga EKS
88 [Ster Meliha 40| K| 40 | 1978 | ALSspinal | 6ay |Yaygin kramplar 1 ay sonra elde gligstizld | 4y EKS




Soyadi Baaianglé Muayene Kesin Tani Hastahk Sonug
Adi Yas | Cinsi Yagt |  Tarihi Tipi Igin Gegen fik Belirti Saresi
: Sare
) [Sarbag Maslim | 60 | E 60 1981 ALS spinal Bay |Sag bacakta ilerleyici gugsuzilk ve seyirm 3,5yl - EKS
90 [Savcl Nuri . _______Sq__ _E 48 1984 ALS bulber 22ay |YGrime guclidu ve kollarda kuvvetsizlik 3,5yl EKS
91 $t§m_an_ Hava | 87| K| 66 1979 |  PBP | 12ay |[Ses kalinlagmasi, konugma ve yutma gucl 2yil EKS
2 |SahinNaciye | 48 | K 48 1979 | ALS bulber 8ay |Sag bacaginda gittikge artan giigsizlik 2yl EKS
|SahinCennet | 54 | K| 49 | 1981 | ALS spinal 60 ay |Sag elde incelme 8 yil EKS
Samur Naciye 51 | K 50 1982 ALS bulber | 12ay |Genel halsizlik ve zayiflama yutma ve
| R T R | [nefes aimada zorluk
98 _Igl_ldgk Ayse 251 K 23 1988 ALS bulber | 24ay Uglarda hakim progresif gugsuzluk
|lgik Fatma | 72 | K 68 1985 ALS bulber 43 ay |Yaygin kramplar 4 yil EKS
7 Ipek Sara = | 45| K 45 1980 | AlSbulber | 10ay |Yutma gigligu ve ses kisikhgr 25yil EKS
_ﬂhan Nezaha: ___t__§_3__ K 32 1981 ALS bulber ~9ay |Solel ve kolda seyirmeler 7yt | EKS
inan Yagar |52 E| 50 | 1984 | ALSbulber | 30ay |Kollarda kuwvetsizlik ve seyirmelerw 4y EKS
lzisel Neyir | 66| E| 66 | 1980 | ALS . spmal ~ 3ay Yaygl_r! kramplar 6yl | EKS
Aktulun Adalet 57 | K 56 1985 ALS bulber 8 ay Alt ekstremilerde kramp sol t bagakta 3yl EKS
N I B _ B N b 9 agn, hafif uyugsma
Altan Kamil 52 | E 51 1985 ALS spinal 12ay |Yaygin seyirmeler | 8yl | EKS |
Aybar Al 45 | E 44 1982 ALS bulber 12ay |[Solelde gugsuzluk ve incelme
Altar Mustafa 40 | E 34 1983 ALS bulber 72 ay |Proksimal kaslarda ilerleyici gugsiziik:
(e e Rultea S PP SRR I ST Wt e S O ot L2 Do e M - o Ve erlme
5|Ay ismet 50 | E| 59 | 1982 | ALSspinal | 1ay |Ustekstremilerde seyirmeler 35yl | EKS
6|Aydin Salih |45 | E| 4 | 1982 | PBP 5ay  |Konusma gugligu 3yil EKS
Altinogiu Nadide | 53 | K 48 1983 | ALSbulber | 60ay [Sag el parmaginda disme
108 LAlag_Mehmet o 54 | E 53 1985 AlSspinal | 24ay |Yarime gicligi, bacakiarda kuvvetsizlik
9| Ak Al |60 | E| 59 | 1984 | ALS__s_E)_l_nal___ ~ 10ay |Elve kollarda gugsuziUk ) 3yil EKS
A[gs_ Hayriye 68 | K 66 1979 ALS bulber | 24ay |Sag elde kuvvetsizlik
1 |Polat Mehmet 42| E 40 1979 ALSbulber | 24ay |Sag kolda kuvvetsizlik
2|Purutguoglu Naciye | 65 | K 65 1981 ALSbulber | 4ay |Ellerde ve kollarda guigsiizlikk ses kisikligi 2,5 yil EKS
Reyhanoglu Mehmet| 53 | E 52 1984 ALS spinal 1tlay Sag kolda progresif guigstiziik 3,5yil EKS
Parmaksizoglu Hani | 65 | K 65 1985 PBP 7ay  |Ses kisikhigi, konugma ve yutma gi¢liga 2,5yil EKS
VanciMdjgan - | 38 | K| 35 | 1982 ALS bllber | 32ay |Yaygin kramplar ve seyirmeler 4 yil EKS
Guven Ziya 51| E| 50 1970 | PBP | 12ay [Solunum ve yutma giicliig ses kisikhgr |




Sira

Soyadi Baglangig Muayene Kesin Tani Hastalk Sonug
No Adi Yag | Cinsi Yagi Tarihi Tipi igin Gegen ik Belirti Suresi
’ Sure

117|MetinerNiyazi | 50 | E | 48 1983 | ALS bulber 20ay |Bacaklarda kuvvetsizlik ve seyirmeler

118|Mustafa Hasan 60 | E 59 1981 ALS spinal 1 ay El ve kollarda gugsutzlik vicutta seyirmele 3,5yl EKS
N ) A I _|ve halsizlik .

119 Mungan ibrahim - 46 | E | 44 1985 | ALS spinal 20 ay 3 Kollarda _kuvvetsizlik ve yurume glglag 4yl EKS |
120|Musaak Hanife 65| K| 64 | 1985 | ALSspinal 7ay |Solkoldagigsiziitk 3yl EKS
121|Metin Emine 53 | K[ 51 1983 | PBP | 24ay |Yutma glglaga 35yl | EKS
122{Negri Nesim 35 | E B 33 1984 ALS spinal 24ay  |Sol bacaginda giigsiizlik - 5yil EKS
123|Karayakal Feride 68 | K 68 1985 ALS bulber 4 ay Konusgma ve yutma gucliagu yaygin

: seyirmeler ve kramplar

124 |Karagorluoglu Ozca | 24 | E 24 1991 ALS bulber 7ay  |Sag bacakta kuvvetsizlik -

125|Turan Mustafa 29 | E 28 1990 ALS bulber 12 ay |Konusma ve yutma glicligi genel
I ] ~ |halsizlik ve zayflama -

_j__2§ As;roglu Kadir 67| E| 63 ~foss | ~ ALS  spinal 24ay Sag kol ve bacaklarda gugsuzluk by EKS
127|Oger Sengiil 53 | K 51 1991 ALS bulber 6 ay Konusma, yutma giigliigi yirime zorlugu 3yl | EKS |
128|Filiz Fatma 29 | K 26 1988 ALS bulber 28 ay |Sag el bagparmaginda gugsuzlik 4yl EKS

_ sonra sag ele yayildi S ) )
129 Demirel Fidan 61| K 59 1990 ALS bulber 24 ay |Konusma guagligu ellerde kuvvetsiziik 3,5 yil EKS
130|Dag Fazh 32| E 31 1978 ALS spinal 12ay |Sag omuzdan baglayan atrofi ve zaaf
131 |Atasoy LutfG 74 | E 73 1990 ALS spinal 12ay |Sag el distalinde kas zaafi

Diizenli takip edilen 46 erkek hastanin tablodaki numaralart:
7.-8-13-14-15-16-17-18-19-20-26-28-33-36-37-42-47-49-50-53-56-59-63-64-65-66
70-74-76-77-78-80-82-85-89-90-99-100-102-105-106-109-113-118-119 -122
Dizenli takip edilen 30 kadin hastanin tablodaki numaralar:
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-

Diizensiz takip edilen 35 erkek hastanin tablodaki numaralari:

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

Di{zensiz takip edilen 20 kadin hastanin tablodaki numaralan:

1-9-32-35-39-40-41-43-45-58-60-62-73-81-87-94-95-107-110-123
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Muayene sirasinda spinal formaya giren bir hastada sonraki muaye-
nelerde bilber belirtiler eklendijinde bu hasta yine spinal forma ige-
risinde kalmigtir. Progressif bulber parezi tanisini alan hastalarda ise
kranial sinirlerin tutulduguna ait belirtiler vardi. Piramidal tutulmaya ait
‘muayene bulgusu yoktu.

Bu galigma gurubu igerisine ailevi motor noron hastaligi (fALS),
cocukluk ¢agr motor néron hastaliklari (spinal muskiler atrofiler), be-
nign seyirli motor néron hastaliklari (yasam suresi 10 yil Gzerinde olan
hastaliklar) ve postpolio muskiler atrofi ile monomelik amyotrofi alin-
mamisgtir.

BULGU VE SONUCLAR

El-Escorial kriterlerine goére kesin ALS tanisi konulan 131 hastanin
81'i erkek, 50'si kadindi. Erkek/kadin orani 1,62 idi.

Dlzenli takip edilen 76 hastanin 46'si erkek (% 60,5), 30'u kadindi
(% 39,5). Erkek/Kadin orani: 1,5 idi.

Duzensiz takip edilen gruptaki 55 hastanin 35' erkek (% 63,8),
20'si kadindi (% 36,4). Erkek/Kadin oram 1,7 idi.

131 kesin ALS vakasinin baslangi¢ yas araligi 15-73 arasinda degi-
siyordu. Baglangi¢ yas| ortalamasi 48,7 idi. Tablo 2'de gérildugl gibi
erkeklerde baglangi¢ yas! ortalamasi 48,1, kadinlarda ise 49,7 idi. Ortalama
muayene yasi erkeklerde 49,4, kadinlarda ise 51,1 bulundu

TABLO 9: 131 definite ALS hastasinin cinsiyetierine gére ortafama
muayene yas! ve baslangig yasinin ortalamasi.

Ortalama Muayene Basglangi¢ Yasi
Yasi Ortalamasi
Erkek 49 .4 . 48,1

Kadin 51,1 49,7
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Dlzenli takip edilen 76 kesin ALS hastasinin cinsiyetlerine gére
ortalama basglangig yas! erkeklerde 49,4, kadinlarda ise 51,9 idi. Orta-
lama muayene yasi ise erkeklerde 51,5, kadinlarda 53,2 idi.

TABLO 10: Duzenli takip edilen 76 defisit ALS hastasinin cinsiyetlerine
gére ortalama muayene yas! ve baslangig yas! ortalamasi.

Ortalama Muayene Baslangi¢ Yasi
Yasi Ortalamasi
© Erkek | 51,5 - 49,4
Kadin 53,2 51,9

Diizensiz takip edilen 55 hastanin cinsiyetlerine gére baslangi¢ ya-
s! ortalamasi erkeklerde 45,2, kadinlarda ise 46,4 idi. Ortalama mua-
yene yasgi ise erkeklerde 46,6, kadinlarda 48 idi.

TABLO 11: Dozensiz takip edilen 55 defisit ALS hastasinin cin-
siyetlerine g6re ortalama muayene ve baslangi¢ yas! ortalamasi.

Ortalama Muayene Baslangi¢ Yas!
Yasi Ortalamasi

Erkek 46,6 45,2

Kadin 48 46.4

131 hastanin epidemiolojik olarak béigelere dagdilimi yapildiginda,
61 olgunu-n Marmara bélgesinden, 22 olgunun Karadeniz bélgesinden ve
15 olgunun i¢ Anadolu bélgesinden geldigi ve bu boéigelerde otudugu
gorulmektedir. 76 kesin ALS tanisi konulan ve dizenli takip edilen hasta
grubu ile 55 dlzenli takip edilmeyen kesin ALS hastasinin bdigelere
gore dagilimi tablo 12 ve 13'de gdsterilmigtir.

76 Definit takip edilen ALS hastasinin bélgelere gore dagilimi.



TABLO: 12.

Marmara | ig Anadolu Ege | Karadeniz | Akdeniz | Dogu Ana- | Gliney Dogu | Dis Ulke
Bolgesi Bdlgesi Bolgesi Bélgesi Bolgesi dolu bél- gu Anado- (Kibnis) Toplam
gesi lu Bélgesi
ERKEK 25 4 1 6 3 3 3 1 46 % 60.5
KADIN 15 2 1 4 2 4 2 = - 30 % 39,5
TOPLAM 40 6 2 10 S 7 | S 1 76 % 100




TABLO: 13

Marmara | i¢ Anadolu Ege Karadeniz | Akdeniz | Dogu Ana- |Giney Dogu| Dis Ulkeler
Bolgesi Bolgesi Bolgesi Bolgesi Bolgesi |dolu Bolgesi Anadollu (Kibris) TOPLAM
Balgesi
Erkek 12 4 4 9 1 2 1 2 35
Kadin 9 5 1 3 2 - - - 20
Toplam 21 9 5 | 12 3 2 1 2 55
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131 hasta muayene edildikleri sirada bulunan bulgulara gére tiple-
rine ayrildiklarinda 16'si PBP, 72'si blilber ALS, 43'U ise spinal ALS

grubuna girmekteydi (Tablo 14).

Tablo 14
ALS
Tip Pire PBP Bilber ALS | Spinal ALS | Toplam
Kadin 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 igerisindeki ilk sayilar: Dizenli takip edilen vakalara ait
Parantez igerisindeki ikinci sayilar: Ddzenli takip edilemeyen vakalara ait
PBP: Progressif bilber parezi

Dizenli takip edilen 76 vakanin cinsiyetlerine gore tip dagilimi Tablo

15'de gosterilmigtir.

TABLO 15:
Tip PBP Bulber ALS | Spinal ALS | Toplam
Kadin 6 18 6 30
Erkek 4 22 20 46
Toplam 10 40 26 76

Duzensiz takip edilen 55 vakanin cinsiyetlerine gore tip dagilimi
Tablo 16'da gosterilmigtir.
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TABLO 16:
Tip PBP |- Bulber ALS | Spinal ALS | Toplam
Kadin 3 14 3 20
Erkek 3 18 14 35
Toplam 6 32 2 i 55

76 dizenli takip edilmisg kesin ALS hastanin ortalama hastalik slresi
Tablo 17'de goésterilmigtir.

TABLO 17:
PBP Bilber ALS Spial ALS | Ortalama
Kadin 2,75 3,52 4.16 3,50
Erkek 3.12 3,77 - 3,47 3.58
Orta'lama 2,80 3,66 3,63

Takip edilen 76 hasta ile takip edilemeyen 55 hastanin anamnez
ozellikler nden, hastalik baglamadan 6nce gegirdigi hastaliklar ve fizik
ile psikolcjik stress gozden gegirildiginde Tablo 18'deki durum ortaya
¢cikmaktadir.

76 duzensiz takip edilen grupta, bagvuru gikayetleri ve ilk muayene
bulgulari gézde gegirildiginde 39'unda kas zaafi, 23'inde konugma glg-
luglu, 15'inde fasikllasyon ve yutma guglugi, 11'inde kramp, 10'unda
atrofi, 6'sinda halsizlik ve genel zayiflama ile dizestezi, 3'inde ise solu-
num gag¢lagu saptandi.

76 ALS olgusunda basgvuru sikayetleri ve ilk muayene’bulgularmm'
dagilimint gésteren tablolar erkek ve kadin ayrimina gére agagida goste-
rilmistir (Tablo 19 ve Tablo 20).



TABLO: 18

76 DUZENLi HASTA

55 DUZENSIZ TAKIPLI HASTA

131 46 ERKEK | 30KADIN | TOPLAM | 35ERKEK | 20KADIN | TOPLAM
infeksiyon hastalikian B 8 4 1 5 3 0 3
Alkolizm (asin alkol alim) B, SENNE 40 °© 4 u s 3
Karaciger hastalikian = e o T & J g ) =
Tirold hastaligi veya guvatr s Wl . 2 1 0 1
Travma g LR 3 6 1 1 2
Psikolojik stres - 6 R T & 4 2 0 2
Hastallk 6ncesinde gripal enfeksiyon ve sojuamaruzkama | 4 1 2 3 1 0 1
Agir metalle temas/kurgun zehirlenmesi 2 2 0 2 A 0
Serebro vaskller aksidan 1 0 1 1 0 0 0




Tablo 19

46 ErkekTakip Edilen ALS Vakasi* ilk Bulgularin Dagihmi

ALT UsT: HER iKi TOPLAM (LK
iLK BELIRTI EKSTREMITE EKSTREMITE EKSTREMITE BULBER GOVDE BULGU DAGILIMI)
KAS ZAAF! 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
FASIKULASYON 89 64-82-85-99-105 18-28-36-59 13
' 76-102-118
KRAMP 18-36-78-85-100 5
ATROFi 19 13-82-85 56 - 28 6
YUTMA GUGLUGU 15-17-26-47 7
59-65-70
SOLUNUM GUGCLUGU 26-80 2
KONUSMA GUGLUGU 17-26-42-47 10
50-59-63-65
70-106

HALSIZLIK ve GENEL ZAYIFLAMA 76-80-118 3
DIZESTEZI 19 64-82 3
TOPLAM (HASTA SAYIS!) 6 13 9 11 7

* Sayilar tablo 8'deki sira numaralarini gostermektedir.

NOT: 63 no"lu hastanin baslangi¢ bulgulan hem st ekstremite, hem bulber alan, hemde gdvdeye ait
80 no"iu hastanin baglangig bulgulan hem ekstremite, hem bulber alan hem de gdvdeye ait.




TABLO: 20

30 Kadin Takip Edilen ALS Vakasi* ilk Bulgularin Dagilimi.
ik Ust Alt Her Iki Bulber Gtvde Toplam Buigu
Belirti Ekstremite Ekstremite Ekstremite Dagimi
Kas zaafi 34-84-112-120-128-129 | 2-30-92-127 10
Fasiklasyon - 98 115 2
Kramp 101 2-79-88-96-115 6
Atrofi 46-69-79-93 _ 4
Yutma Giigligi 21-29-91-97-114-121-127-101 8
Solunum GUglugu 54 1
Konugma GUglig 3-21-25-29-51-54-91-97 13
101-'112-114-127-129-
Halsizlik ve Genel 2-16-121 3
Zayiflama
Dizestezi 46-79 101
Toplam Hasta Sayisi 10 5 10 5

* Sayilar tablo 8"deki sira numaralarini gdstermektedir.

NOT : 101 ve 127 nolu hastalarin baglangig bulgulan hem alt ekstremite hem de bllber alana aittir.
129 nolu hastanin baglangig buigulan hem Ust ekstremite hem de bilber alana aittir.

121 nolu hastanin baglangig bulgulan hem gtvde hem de bulber alana aittir.

79 nolu hastanin baglangig buigulan hem (st ekstremite hem de g6vdeye aittir.

2 nolu hastanin baglangi¢ bulgulan hem alt ekstremite hem de gtivdeye aittir.

Bu nedenle toplam hasta sayisinda bir tek alanda gsterilmiglerdir
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55 dluzensiz takip edilen hasta grubunda bagvuru gikayetleri ve ilk
muayene bulgularn 37'inde kas zaafi, 18'inde konusma glgliglu, 14'inde
yutma gulg¢liga, 8'inde fasiklilasyon, 6'sinda atrofi, 5'inde kramp, 4'inde
solunum gug¢lagl ile halsizlik ve genel zayiflama, 3'iUnde dizestezi bu-
lundu. Dizestezi tanimiyla subjektif tipte karincalanma, uyugsma ifade
edilmektedir. '

55 ALS olgusunda basvuru sikayetleri ve ilk muayene bulgulariin
dagilimini gosteren tablolar erkek ve kadin ayrimina gére asagdida gos-
terilmistir (Tablo 21 ve Tablo 22).

131 hastanin yapilan elektromiyografik inceleme sonuglari Tablo 23'de
gosterilmigtir.

Repetetif stimulasyon 10 hastada bakildi ve 2 hastada kas yorulmasi
saptandi. -

PBP formu gésteren 3 hastanin ilk EMG'leri normal bulunmus, 3 ay
sonra tekrarlanan EMG'lerinde MND/ALS'yi telkin eden bulgular saptan-.
migtir.

76 takip edilmis hastanin direkt servikal ve dorsolomber grafilerde
8 hastanin servikal, 1 hastanin lomber, 1 hastanin da tim kanalda osteoart-
rozik degisiklikler mevcuttu. Bir hastada ise kot servikal tespit edildi.

55 takip edilmemis hastanin direkt servikal ve dorsolomber grafi-
lerde 5 hastada servikalde, 1 hastada tim kanalda osteoartrozik degi-
siklikler ve 1 hastada servikal kot tespit edildi.

Kranial bilgisayarli tomografi yapilan hastalarin 3'inde anormallik
bulundu. Hastalarin birinde hafif derecede yaygin kortikal ve subkortikal
atrofi ile sad frontal bélgede kronik enfakt, diger hastada kortikosub-
kortikal atrofi ve lakiiner enfakt, (¢lnci hastada ise giobal atrofi bulundu.
Servikal bilgisayarli tomografilerin higbirinde meduila basisini disdindi-
recek bulgu saptanmadi.

Hastalarin 18'ine myelografi ve 7'sine myelo + bilgisayarli tomografi
incelemesi uygulandi. Bir hastada C,-C, diizeyinde darlik bulundu. Diger
bulgular normaldi.



TABLO: 21

35 Erkek Takip Edilemeyen ALS Vakasi* ilk Bulgulari

iLK ALT Ust HER IKi BULBER GOVDE TOPLAM iLK
BELIRTI EKSTREMITE EKSTREMITE EKSTREMITE BULGU DAGILIMI
Kas zaafi 12-22-24-48-67 6-27-38-44-57-61-75 10-52-72-11-104-126 27
71-83-108-117-124 103-111-130-131

Fasikilasyon 48-117 72-104 10 5

Kramp 23 72 55 3

Atrofi 44-75-103-130 4

Yutma guglugo 4-5-23--55 - 7
86-116-125

Solunum gugluGH 116 10 2

Konusma giglagu 4.5-23-31-55-67 9
86-116-125

Halsizlik ve genel zayiflama 125 1

Dizestezi 12 57-86 3

Toplam hasta sayis| 10 13 6 6

* Sayilar tablo 8'deki sira numaralarimi gtstermektedir.

NQOT: 23 ve 86 nolu hastalann baglangi bulgulan hem (st ekstremite hem de bulber alana aittir.
55 ve 125 nolu hastalann baglangig bulgular hem g8vde hem bulber alana aitir.
10 nolu hastanin baglangig bulgulan hem her Iki ekstremiteye hem gtivdeye aittir.
67 nolu hastanin baglangig buigulan hem ait ekstremite hem de bulber alana aittir.
Bu nedenle toplam hasta sayisinda tek alanda gosterilmiglerdir.




TABLO: 22

20 Kadin Takip Edilemeyen ALS Vakasi* ilk Bulgulan. HER iKi TOPLAM

ILK BELIRTI ALT EKSTREMITE | UST EKSTREMITE EKSTREMITE BULBER GOVDE BULGULARIN DAGILIMI

Kas zaafi 45-73-87 32-107-110 9-95 39 58 10

Fasikilasyon 9-43-123 3

Kramp 4-123. 2

Atrofi 60 58 2

Yutma gticligi 1-39-40-41 7

81-94-123

Solunum gucitga 41-94 2

Konusma guclugu 1-35-39-40 58 9
41-62-81-123

Halsizlik ve genel zayiflik 9-43-94 3

Dizestezi

Toplam hasta sayisi 3 4 1 7 5

* Sayilar tablo 8'deki sira numaralann géstermektedir,

NOT : 94 ve 123 nolu hastalarin baglangig bulgulan hem gévde hem bulber alana aittir.

9 nolu hastanin baglangig bulgulan hem her iki ekstremite, hem gbvdeye aittfr.

Bu nedenle toplam hasta sayisinda bir tek alanda gésterilmistir.




TABLO: 23

Elektromiyografik bulgular Vaka sayisi Ylizde
Dev motor (init potansiyelleri ' J 59 % 45
Pozitif diken B 4 20 % 15
Fiorlasyon . A 16 % 12
Pozitif diken ve fibrilasyon birlikte 58 % 44
Fasikulasyon 45 % 34
Denervasyon potansiyeline rastlanmayan ) 37 %28
Ps&domyotonik bogalim 9 % 7 -
iversiyon aktivitesinde atma . 4 % 3
interferens paterninde tek 6ssi__[asy_on yada sessiz kaslar 4
H Refleksibozuklugu - %0
F Refieksi bozuklugu . N £ % 0
Motor ileti bozuklugu ) B - % 0
Duyusal ileti bozuklugu . % 0
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3 hastada yapilan sinir ve kas biopsisinde 2 hastada grup atrofisi
(nérojen tutulma) ve orta derecede denervasyon gdzlendi. Bir hastada
ise anormal kas denervasyon atrofisiyle beraber minimal myopatik ele-
ment (orta derecedeki fagositoz muhtemelen denervasyon bulgusu ama
myopatik elemente ait ufak bir olasili§i da distnddrebilir). Sinirde ise
vasat derecede endo-ndronal konektif dokuda artig ve myelinli liflerde
azalma bulundu.

Hastalarin anamnez 6zellikleri gézden gegirildiginde 2'si lomber disk,
2'si servikal spondiloz dntanilariyla ameliyat edildikleri 6greniimekteydi.
Iki hasta guvatr nedeniyle ameliyat oimustur. Hipertiroidi ile ALS/MND
arasindaki iligki galismamizda arastiriilmamistir. Guatre olan bir hastada
safra kesesi, bir hastada prostat, bir hastada bébrek tagi ameliyat dykisu
mevcuttu.

131 hastanin hepsinin kan ve idrar kurgun dlizeyleri bakildiginda
ve bu hastalarin aile fertlerinin her biri kontrol grubu olarak alinip kiyas-
landiginda hasta grubunun kan ve idrar kurgsun diizeylerinin istatistiksel
olarak anlamli derecede yiksek oldugu bulundu (kan kurgun dizeyi p <
0,001 idrar kursun dizeyi p < 0,01). Vakalarimizin biri dlﬁlndé anormal
toksik dizeyde (0,80 mg/dl) kanda kurgun'a rastlailmamigtir. Bu hastalarin
bir bélimine kan kurgun dlzeyine bakilmaksizin EDTA (etilen diamin
tetraasetat) intramuskuler ampul seklinde ve D-penisilamin (peros) sek-
lide tedavi amaciyla 6 ay slreyle uygulanmisgtir.

Dazenli kontrol edilen 26 hastaya gok kugik doz (diagnostik doz =
0,2 - 0,4 mg TRH) TRH tedavi denemesi amaci ile uygulanmistir. intravenéz
olarak 6 ay, 7-10 glinde 1 ampil olmak lzere uygulanmigtir. Ciddi yan
etki gbériimeden hafif derecede 2 ile 4 saat, 7 ile 10 gin arasinda degisen
kas kuvvetinde artma ve spastisite ve azalmayla giden gegici iyilegme
dikkati gekmigtir. Ancak hastalik slresine etkisi gérilmemistir.

Solunum fonksiyon testleri (SFT), (zorlu vital kapasite dahil) 6 ayda
1 kez yapilarak kontrol edilmistir. DUzenli kontrol edilen 76 hastanin
30'unda bakilmig olup, SFT'de, hastalidin progresyonuna paralel olarak
zorlu vital kapasitede azalma saptanmistir. Ozellikle bulber tipte ALS'te
zorunlu vital kapasitenin azalmasiyla (% 50'nin altinda olmasi) hasta-
li§in progresyonu uyumiuydu.



TARTISMA

Bu ¢aligmada EIl Escorial kriterlerine gére kesin ALS tanisi konulan
hastalarin 81'i erkek, 50'si kadindi. Erkek/kadin orani 1,62 olup literatlr
bulgulariyla uyumluydu('.3.37),

Ayni olgularin baglangi¢c yas arali§i 15-73 arasinda degigiyordu.
Basglangi¢ yas! ortalamasi 48,7 idi (erkeklerde 48,1, kadinlarda 49,7).
Literatirde bu konudaki veriler siklikla geligki igindedir. Ancak, sonug
olarak yasayan hastalarin hesaplanan en sik baslangig yasi 55-56 iken
6len hastalarin incelemelerinden hesaplanan en sik baglangi¢ yagl 62
idi. Caligmamizda literatiire gére daha geng¢ bir basglangi¢.yas! tespit
ettik (6len hastalarin ortalama baslangi¢ yasi: 50,38; erkekte 49,39, ka-
dinda 51,9, yagayan hastalarin ortalama baglangi¢ yag: 45,63, erkekte
45,17, kadinda 46,45). Gorlldugu gibi baslangic yas: literatdr ile ki-
yaslandi§inda bizim hastalarimizin daha geng yasta hastalia yakalan-
dig1 dikkati ¢cekiyordu. Ayrica 6élen hastalarin ortalama baglangi¢ yaginin
yasayanlara gére daha ge¢ olmas literatlr bilgisiyle uyumluluk géster-
mekteydi. Hastalarimizin ortalama baglangi¢ yasi, Kanada ve Hindis-
tan'da gérilen baslangi¢ yasi ile uyumiudur(®.37),

Bu konuda ézellikler Marmara Boélgesini inceleyen ve tum Turkiye'yi
kapsayacak epidermiolojik bir galigma olmaksizin baglangi¢ yasinin daha
erken olugunun sebebi Turk insaninin hastalia genetik yatkinhiginin mi
veya cevresel faktérlerin mi oldugunu sdéylemek mimkin gdéraimemek-
tedir. ' ' :

Hastalik baslangi¢ yas araligina bakildiginda en geng¢ hastanin 15,
en yasl hastanin 73 yaginda olmasi literatlr ile uyumlu bulundu.
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Epidermiolojik olarak bélgelere gore dagihm yapildiginda Marmara
Boélgesinden 61 olgu (% 46,5), Karadeniz bélgesinden 22 olgu (% 16,8),
ic Anadolu Bélgesinden 15 olgu (% 11,45) bulumustur. Turkiye'de ALS
konusunda saglikli epidermiolojik galigma olmadigindan ve universite-
mizin Marmara bélgesinde bulunmasindan dolay! bagvuran hastalarin go-
gunun istanbul'da olmasi ve Marmara bélgesinden daha fazla hasta geli-
yor izlenimi alinmigtir. Bunun bir sebebi de, Turkiye nufusunun % 20'sinin
Istanbul'da yagamasidir. Ancak bu sonug, sadlikli olarak yorumlanama-
maktadir. Bunun igin epidemiolojik ¢aligmalarin yapiimasi gereklidir.

~ ALS'te erkek/kadin oranina baktigimizda genelde hastaligin erkek-
lerde 1,5 kez daha fazla gérilmesi (bizim bulgularimizda Erkek/Kadin
orani 1,62'dir) ve gen¢ erkeklerde kadinlara gére hastalia daha fazla
rasttanmasi nérohormonal mekanizmalarla agiklanabilir (baglangi¢ yas
ortalamasi < 35 olarak dikkate alindiginda erkek/kadin orani 2, baglangi¢
yas ortalamasi < 40 olarak dikkate alindiginda erkek/kadin orani 1,77
bulundu). Yani menapozdan sonra kadin erkek oraninin bire yakiasmasi
androjen-ostrojen metabolizmasindaki bozuklukla agiklanabilir gc":r[’ilmek-
tedir. Motor néron hastalarinda yapilan galigsmalarda dstrojenin erkekte
ve kadinda dasik olmasi ile androjen reseptérierindeki bozukiuk teorisi
de bunu desteklemektedir.

131 hasta muayene edildikleri sirada bulunan bulgulara goére tiplerine
ayrildiginda 16's1 (9 kadin + 7 erkek) PBP, 72'si (32 kadin + 40 erkek)
bulber ALS 43'U (9 kadin + 34 erkek) spial ALS oidudu tespit edildi. PBP
(tum hastalar) orani % 12.2 (literatiirde bu oran % 26.3) Bulber + Spinal
ALS (tim hastalar) % 87.7 (literatlirde bu oran % 66.3 idi). Buldugumuz
bu sonucun literatir ile bildirilenle uygun olmadi§ini gérdik. Takibi yapilan
76 hastanin % 13'Unde de saf PBP goériulmekteydi. Ancak bu tipin daha
sonra hastalik ilerledikge ve terminal doneme dogru ALS bulber formasi
igine girdigi dikkat gekmekteydi. Serimizde terminal dénemde saf PBP
ve saf spinal ALS'ye rastlanmamistir. Bu da ALS'in baslangi¢ tipi ne
olursa olsun tek bir hastalik oldugu kanisini bize vermektedir.

Batdn olgularin ve bulgularin tartigmasi klassik bilgilerle karsgilag-
tirmali olarak cins, hastalik baglama yasi, hastalik suresi, nérolojik bul-
gular agisindan yapilmisgtir.
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EMG, kan ve idrar kursun dlzeyleri, solunum fonksiyon testleri sonug-
lari ve tedavi denemelerinden selatdér ajanlarinin uygulanmasi, TRH so-

nuglari da literatir bulgulariyla karsilagtirilarak tartigiimigtir(81.62.63,60,61,
86,82, 67,79) :

Caligmamizda progressif muskuler atrofi tipinin bulunmamasinin ne-
deni El- Escorial kriterlerine uymamasi ve uzun seyirli olmasidir. Rawland'a
gére PMA klinik olarak saf motor periferik néropati iginde kabul edilen
bir antitedir ve bu olgularda EMG de konduksiyon blokunun aranmasinin
gerekli olduguna inanmaktadir.

Hastalik sliresi bakimindan, ortalama hastalik slresi PBP de 2,9
yil, Bulber ALS'te: 3,66 yil spial ALS'te 3,63 yildi. PBP'nin ortalama
hastalik stiresi diger ALS formlarina gére daha kisa oldugu gorilmekteydi.
Bu bulgu literatir bilgisiyle uyumluydu. Burada spinal formanin kadin-
farda erkeklere oranla daha uzun seyrettigi dikkatimizi geken bir ézellikti.
Bu konuda literatirde bir bilgiye rastlamadik.

Dlzenli takip ettigimiz hastalarda 5 yil ve'ﬁzerinde_hastalfk slresi
gbsteren PBP'li hastaya rastlamadik, 5 yil ve Gzerinde hastalik siresi
gosteren 10 hasta (% 13,1) vardi. Bunlarin 6's (biri kadin besgi erkek)
balber ALS formasi 4'G (biri kadin tg¢l erkek) spinal ALS formasi gosteri-
yordu. Bu sonug literatir bilgisiyle uyumluydu(40.87.88,89.90)

Hastalarin klinige bagvurusuna baktigimizda hastalik basladiktan
ortalama 1 yil igerisinde hastalik tanisinin konuldugu dikkati ¢ekiyordu.
Spinal forma igine giren hastalara sonralari veya hastalik siresi ige-
risinde bulber belirtileri de eklenmekteydi. Bunun tersi PBP olarak bagla-
yan hastalarda hastaligin suresi igerisinde st ve alt motor néron bul-
gularinin da eklenildigi géruldiu. Bu gézlem de literatir bilgileriyle uyum-
luydu.(37.40),

Toksik ajanlarin arastiriimasi amaciyla baglattigimiz kanda ve idrarda
kurgun dizeyleri istatistiksel olarak anlamli sou¢ vermesi toksik etyo-
lojiyi desteklemekteydi ve literatiir bilgisiyle uyumiuydu(€0.61,62,63.67,79,81) °
Ancak uygulanan tedaviye cevap vermemesi bunun bir sebep sonug veya
sonug-sebep iligkisi tartigmasini getirmekteydi. Bu bulgular da eksotoksik
ajanlarin tartismasina yol agmaktadir.
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Viicuda girdiginde nérotoksik etkiye sahip olan Aliminyum dinyada
bol miktarda bulunur. Norotoksik etki x.y.z hipotezi ile agiklanabilir. Ancak
calismamizda bu faktér aragtiriimamigtir(®?),

Néroradyolojik géruntiileme bulgular sonuglarinin normal olmasi kla-
sik literatar bilgisiyle uyumluydu. Klinik ve elektrofizyolojik, El Escorial
kriterlerine gore kesin motor néron hastaligi tanisi konulan hastalarda
‘bu incelemelerin tani igin gerekli olmadi§i kanisina vardik(®1.82),

ALS diagnozu i¢in en yararl laboratuar metodu olan EMG genellikle
hastali§i yavas ilerleyen ALS hastalarinda klinik gig¢stziigin baglama-
sindan haftalar hatta aylar 6nce anormaldir. 131 hastay| kapsayan galigma-
mizda dev motor Unit potansiyelleri % 45, fibrilasyonla beraber pozitif
diken % 44, interferans paterninde tek ossilasyon ya da sessiz kaslar %
41, fasikllasyon % 34, pozitif diken % 15, fibrilasyon % 12, psodomyotonik
bosalim % 7, inersiyon aktivitesinde artma % 3 oraninda bulundu. % 28
hastada denervasyon potansiyeline rastlanmadi. Hi¢ bir hastada duyusal
"ve/veya motor ileti kusuru yoktu H ve F reflekslerinde dikkati geken 6zel-
lik yoktu. Elektromyografik bulgular literatirdeki bulgularla uyum halin-
deydi. EMG yoluyla birkag bélgeye (lst ekstremite, alt ekstremite-gévde)
ait yaygin bulgularin tespit edilmesi pek ¢ok hastada, ileri incelemeyi
gereksiz kilabilmesine ragmen kesin tani icin EMG'nin yalniz bagina yeterli
olmadi§: disuncesindeyiz (ALS tanisi klinik verilerle konulur). Nitekim
PBP formali 3 hastamizda ilk EMG'ler normal bulunmus, 3 ay sonra
tekrarinda ise ALS dugundirecek bulgular gorulmustar

Repetetif stimulasyon 10 hastada uygulandi. 2 hastada kas yorul-
mas! saptandi. Bu hastalarda motor-end plaklarinin sekil ve bluyuklik-
lerinde anormallik oldugu ve Fizostigmin tedavisinden kismen de olsa
yararlanabilecekleri disunildi. Literatirde de repetetif uyariya kas yo-
rulmas| cevabi veren ALS hastalari bildiriimigtir(11.13.75.76,77.78,86)

Rutin laboratuar arastirmalari, beyinomurilik sivisi incelemeleri (pro-
tein normal) ve karaciger fonksiyon testieri normal bulundu (karacigerin.
toksik bir madde veya metabolit tarafindan etkilenip etkilenmedigi hak-
kinda kabaca fikir sahibi olabilmek i¢cin SGOT, SGPT, Gama GT bakiimisgtir.
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Buldugumuz bu laboratuar sonuglari literatir bilgisiyle uyumliu olma-
sina ragmen son yillarda lipid metabolizma bozukluklari ve Immun glo-
bulin g'nin digik oldugu bildiriimektedir. Bu konuda lipid metabolizma
- bozuklugu ve imlmungiobulinlerin subgruplari yéninden daha detayli arag-
tirmalarin yapiimas: gerektigine inanmaktayiz.

Spinal formada 3 hastanin ameliyata gitmesi, kesin (definit) ALS'nin
ameliyata gitmesi dikkati ¢eken bir ozellikti. Bu tip olgulara literatlirde
de rastlanmigtir.

Eslik eden bulgulardan stres ve travmanin motor néron hastaligiyla
ilgisi aragtirildiginda serimizde buna benzer 8'i travma 6's1 stres olmak
Uzere 14 vakaya rastladik.

Solunum fonksiyon testleri ve zorunlu vital kapasite prognoz hak-
kinda bilgi verdigi dikkatimizi ¢ekmistir. Buldugumuz sonuglar literatlr
bilgisiyle uyumluydu. Solunum fonksiyon testlerinin ve zorunlu vital kapa-
sitenin hastanin prognozunu géstermede ¢ok dénemli oldugu kanisina
vardik. Hastalara solunum jimnastigini énermenin yararl bir metod oldu-
gunu dustinmekteyiz(83.84,85),

Tedavi amaciyla uyguladigimiz TRH (x-y-z hipotezine gére trofik bir
molekiil olarak denenmesi) sonuglarinin literatir bilgilerine uyumlu oldugu
dikkati ¢ekiyordu. Ancak bizim uyguladigimiz ¢ok dusik dozda TRH ile
literatirdeki yiksek dozda TRH uyg‘ul'ammlarl ile ayni sonucu almamiz
dikkati ¢ceken bir 6zellikti(67.79.81),

Hastalarin bir bélimine kan kursun seviyesine bakilmaksizin 6 ay
sUre ile uygulanan selatdr tedavisi bir sonug vermemigtir. Bu-sonug lite-
ratiir bilgileriyle uyumluydu(®2),



SONUC

Yaptigimiz bu ¢alisma, kesin ALS ve klassik ALS vakalar igeren
MNH'sinin bulgularinin, literatirden farkh olup olmadidini aragtirmak ama-
ciyla yapilmistir.

Atipik form, familial ALS, spinal muskuler atrofi progressif muskuler
atrofi, benign seyirli ALS, monomelik ALS ile post polio sendromlar bu
calismanin diginda tutulmusgtur.

Yaptigimiz galigmada klassik seyreden ALS'te buldugumuz sonug
ve bulgular serimizde baslangi¢c yas ortalamas! erken olmasi disinda
dinya literatiriine uygunluk géstermekteydi.

Serimizde

1- Baslangi¢ yas ortalamasi
2- Erkek/kadin orani

3- Hastalik sdresi ortalamasi
4- Hastalik tipleri

incelendi ve tedavi denemeleri yapildi.

Ancak, uygulanan bltin tedavi denemelerinin hastaliga etkili olma-
digini gérdik.

El-Escorial kriterlerine gdre kesin ALS tanisi olan hastalarda noro-
radyolojik gorintiuleme ybéntemlerine gerek olmadidi, EMG'nin yardimci
oldugu ve motor néron hastaliginin klinik bir antite oldugunu, kesin taniyi
koyduracak laboratuar arastirmalarinin bulunmadi§| kanisina vardik. Has-
taligin prognozu ve takibi konusunda en iyi bilgiyi solunum fohksiyon
testleri (zorunlu vital kapasite) ve klinik muayene bulgulari vermekteydi.



Ozer

Bu galigmada 1970-1990 tarihieri arasinda i.U. Istanbul Tip Fakultesi
Ndoroloji Anabilim Dalinda izlenerek El Escorial kriterlerine gdére kesin
ALS tanisi konularak 131 hasta 2 grup halinde (A-76 kigilik dhzenli grup
B-55 kisgilik dizensiz grup) incelenmistir. Erkek/Kadin orani: 1,62 idi.
baglangi¢ yas araligi 15 ila 73 arasinda degdisiyordu. Baglangi¢ yas orta-
lamasi 48,7 idi. Hastalarin gogu Marmara bdlgesinden gelmigti. 16s, PBP,
72'si bulber ALS 43'U ise spinal ALS grubuna girmekteydi. Klassik ALS'li
131 hastada bulunamn sonug ve bulgular baslangi¢ yas ortalamasinin erken .
olmasi diginda literatiire uygundu. El-Escorial kriterlerine gére kesin ALS
tanisi alanlarda néroradyolojik incelemeye gerek olmadi§i, EMG'nin en
blylk yardimci laboratuar incelemesi oldugu, hastahgin prognozu ve
takibi konusunda solunum fonksiyon testleri (zorunlu vital kapasitenin)
ve klinik muayenin, en iyi bilgiyi verdigi, diger rutin laboratuar incelemele-
rinin normal oldugu, ALS tanisinin klinik olarak konulabilecegi kanisina
vardik.

Uygulanan butin tedavi denemelerinin ise hastaliga etkili oimadigini
goérdik.
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