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SUMMARY

Typical onset of Amyotrophic Lateral Sclerosis includes a combination of upper and lower
motor neuron signs. Respiratory failure is a frequent end-stage complication of the disease.
However, in limited number of cases, severe hypoventilation is reported as the first manifes-
tation of Amyotrophic Lateral Sclerosis.

Here we present a 39 -year old man were referred to our chest unite with 8-month history
of severe dyspnea on exertion and lying flat which had progressively worsened. A diagnosis
of Amyotrophic Lateral Sclerosis was made after neurologic evaluation and electromyo-
graphic study. We suggest that Amyotrophic Lateral Sclerosis should be considered in pa-
tients with unexplained respiratory failure.

(Key words: Motor Neuron Disease, Dyspnea. )

OZET

Amyotrofik Lateral Skleroz tablosunda baslangicta I. ve II. motor ndron belirtileri 6n plan-
dadir. Solunum yetmezligi ise hastalif1 ge¢ dénemlerinde ortaya gikmaktadir. Ilk yakinma ola-
rak sadece solunum yetmezligi ile hekime basvurulmas: alisilmig degildir ve smurli sayida olgu
bildirilmistir.

Biz burada 8 aylik progresif gidisli, eksersizle ve sirtiistii yatinca belirginlesen agir dispne
Oyktisii veren ve bu nedenle hastanemiz Gogiis Hastaliklar: klinigine sevke edilerek, burada in-
celemeye almana 39 yasinda bir erkek olguyu sunuyoruz. Bu olguda daha sonraki norolojik
degerlendirme ve elektromyografik inceleme ile Amyotrafik Lateral Skleroz tanisina varildi.
Olgu nedeniyle kesin bir etiyolojiye dayandirilamayan solunum yetmezligi durumlarinda, sik
gorulmese de, Amyotrofik Lateral Skleroz'un da akilda bulundurulmas: gerektigi soyleye-
bilir.

(Anahtar Sozctler: Motor Noron Hastalifi, Dispne.)
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Motor néron hastaliklarida mortalitenin
ana nedeni solunum kaslarmm giigsiizlii-
gline ve/veya bulber paraliziye sekonder
pulmoner komplikasyonlardir (1, 2). Bunun-
la birlikte klinik 6énem tasiyacak diizeyde so-
lunum yetersizliginin genellikle hastaligin
ileri dénemlerinde tabloya eklendigi bilin-
mektedir (1,2,3,4). Solunumsal disfonksiyo-
nun hastaligm ilk bulgusu olarak ortaya
¢ikmasi ender goriilen bir durumdur ve lite-
ratiirde az sayida olguda bildirilmigtir
(2,5,6,7,8,9). Tarayabildigimiz tiirkce litera-
tlirde benzer olgu bildirimine rastlamadik.

RESIM 1: Olguda karin kaslarinin giigstizligiine bagl
siskinlik gorintimi

RESIM 2: Olgumuzda karninda sigkinlik yaninda Ust
ekstremite proksimalinde ihmli atrofi gérinuma.
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Biz burada progresif dispne yalinmas:
ile bagvuran ve bu yonde birgok inceleme-
den sonra ndroloji konsiiltasyonu istendi-
ginde tamisi konabilen, ancak tedavi giri-
simlerinin sonugsuz kalmas: nedeniyle kay-
bedilen bir olguyu sunuyoruz. Olgu solu-
num yetmezliginin ilk semptom olarak orta-
ya ¢iktigi az sayida olgulardan biri olmasi
dolayisiyla sunulmaya deger bulundu.

OLGU

MK, 39 (Prot.No. 041128) yasmda, erkek
hasta. Yakinmalar1 8 ay once nefes darligi
(6zellikle yatar pozisyonda), nefeste sikisma
ve sabahlar1 bas-agrist seklinde baslamist1.
Solunumsal yakmmalarmm giderek siddet-
lenmesi iizerine 6nce bir dahiliye, daha son-
ra da gogilis hastaliklar1 uzmani tarafindan
goriilmiis ve tetkikler sonrasmda "pulmoner
emboli" 6n tanisi ile hastanemiz Gogiis Has-
taliklars klinigine sevk edilmisti (3.10.92).
Klinik ve radyolojik bulgularin bilateral di-
yafragma disfonksiyonuna bagl oldugunun
diistiniilmesi ve bazi nérolojik bulgulardan
stiphelenilmesi {izerine istenen néroloji kon-
stiltasyonu sonrasinda olgu Néroloji klinigi
tarafindan "Motor Noron Hastalig1" 6n tani-
st ile Gistlenildi. Olgu daha sonra Noroloji ve
Gogilis hastaliklar: klinikleri tarafindan bir-
likte izlendi. Oz ve Soygecmisinde o6nemli
bir 6zellik yoktu. Olgu 1973'de peptik iilser
nedeniyle opere edilmisti ve 20 yildir 1-1.5
paket/giin sigara i¢me 6ykiisii mevcuttu.

Fizik bakida yliz hiperemik, karm digari
dogru firlamis durumda, kurbaga karm
gorunimii mevcut. Solunum hareketlerine
diyafragma ve karmn kaslarmmn katimadig:
gozlendi. Olgu ortopne nedeniyle hig yata-
muyor, yatinca dispne gelisiyordu. Ortopne-
si uykuda siddetleniyordu ve bu nedenle ge-
celeri uyuyamiyordu. Uyku sirasmda gok
stk ve uzun stireli uyku apneleri mevcuttu.
Gindiiz saatlerinde hipersomni gézlendi.

Solunum sistemi bakist ortopne ve solu-
num seslerinin siddetinde hafif azalma
diginda normaldi. Efor Dispnesi (++) ola-
rak saptandi. Norolojik bakida kuadriparezi
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(iist ekstremitelerde proksimal ve distalde
4/5 alt ekstremitelerde proksimalde 4/5
diizeyde) saptandi. En belirgin parezi karin
kaslar1 ve diafragmada idi, soluk alip verme
sirasmnda diyafragma katilimi yoktu ve solu-
num sadece interkostal kaslarla yetersiz ola-
rak yapilabiliyordu. Karin kaslari tonusu
azaldigindan karmn disari bombelesmisti. 4
yanli spontan fasikiiliisyonlar gézlendi. Eks-
tremite distallerinde belirgin atrofi olma-
masina karsilik humerusbas: cevresi omuz
bolgesinde ve bilateral pektoral kas bél-
gesinde 1limli atrofi mevcuttu. DTR ++/++
bulundu. Patolojik refleks saptanmadi.
Kranyial sinirler normaldi.

Laboratuar Testlerinde: Hemogram, Se-
dimantasyon (7 mm/h) . Biyokimyasal test-
ler (AKS, Ure, Elektrolitler-Na-K-Ca, Kreati-
nin, KFT, Kan Protinleri, Kan Lipidleri)
normal bulundu. ASO-RF-ANA-LE Hiicresi:
Olumsuz saptandi. Protein Elektroforezi,
T3-T4-TSH. Ekokardiografi, Protein Elektro-
forezi normal bulundu. Arter Kan Gaz: Ana-
lizinde: Pa0»2-77-82 mmHg. PaCOz- 60-69
mmBHg. Saturasyon Oa: %82-95, pH: 7.42 -
7.32 olarak 6l¢uldi.

PA Akciger Grafisinde bilateral diafrag-
ma yiiksekligi ve her 2 alt zonda bant
tarzinda lineer atelektazi alanlari, sagda be-
lirgin bilateral diafragma ytkselmesi sap-
tandi. Toraks BT'sindeki bulgular PA Ak-
ciger grafisindeki bulgularla uyumluydu.
Akciger Ventilasyon ve Perfiizyon Sintigra-
fisi, her 2 akciger alt kesimlerinde ventilas-
yon ve perflizyon azalmasi ve ayni alanlar-
da subsegmenter perfiizyon defektleri gos-
terdi. Bronkoskopide endobronsiyel patoloji
gozlenmedi. Solunum Fonksiyon Testlerin-
de orta derecede restriktif tipte solunum
fonksiyon bozuklugu saptandi.

EMG ve sinir ileti testlerinde st ve alt
ekstremite kaslarmda yaygm 6n boynuz tu-
tuluguna uyan bulgular saptandi. Ustte ve
altta motor ve duysal iletimler normal
sinurlardaydi. Frenik sinir uyartilamada.

Solunum sistemi ile ilgili fizik baki bul-
gulari, radyografik bulgular (diafragma
ytksekligi ve bazal atelektazi goriintiimii) ve
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arter kan gazi analizi sonuglar: varolan alve-
oler hipoventilasyon tablosunun diafragma
disfonksiyonuna bagli oldugunu goster-
mekteydi. Gogls Hastaliklar: klinigince
ayiricr tanida pulmoner tromboemboli ve
Sistemik Lupus Eritematozus (SLE) diigi-
niilmiistli. Ventilasyon-perfiizyon sintigra-
fisi bulgular1 ve klinik ile pulmoner trombo-
emboli tanisindan uzaklagilmist:. SLE tanis:
laboratuar ve klinik olarak dislanmisti.
Noroloji konstiltasonundaki klinik nérolojik
bulgular ve elektrofizyolojik verilerden yola
cikarak Amyotrofik Lateral Skleroz tanisi
tzerinde duruldu. Yapilan laboratuar ince-
lemelerle (Tiroid fonksiyon testleri, protein
elektroforezi, romatolojik testler) Amyotro-
lik Lateral Skleroz-benzeri (Amyotrofik La-
teral Sclerose-like) tablolar dislandi. Olgu-
nun kliniginde izlem stiresine belirgin prog-
resyon izlendi. Solunum disfonksiyonu gi-
derek artti. Olgunun solunumsal yetmez-
ligine ve bunun sonucu olan hiperkapniye
bagl oldugu distintilen sikayetleri (sabah
basagrisi, hipersomni, uyku apneleri, ortop-
ne, efor dispnesi) progresyon gosterdi. Asirt
diizeydeki ortopnesi dolayisi ile ayirici tan
agisindan yapimas: planlanan néroradyo-
lojik (Servikal ve Beyin sapma yonelik Man-
yetik Rezonans Goriintiileme ve BT gibi) in-
celemeler gerceklestirilemedi. Oguda gide-
rek artan solunum disfonksiyonu nedeniyle
oncelikle sonunsal destek tedavisi (CPAP=
Continuous Positive Airway Pressure) de-
nendi. Olgu bu tedaviyi tolere edemedi.

Kontrole gelmek tizere eksterne edilen
(25.1192) ve daha sonraki kontroliine gel-
meyen olgunun kaybedildigi 6grenildi.

TARTISMA

Amyotrofik Lateral Skleroz tablosunda
Klasik gidis yavag progressif ekstremite tu-
tulusu ve ileri devrede bulber kaslar ve solu-
num kaslarimin da etkilenmesi ile ortaya
cikan hipoventilasyon, enfeksiyon, aspiras-
yon pnémonisi ve 6lim seklindedir (1,2,3,4).
Bununla birlikte solunumsal disfonksiyonun
hastaligin ilk bulgusu olarak ortaya ¢ikmas:
ender goriilen bir durumdur ve literatiirde
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az sayida olguda bildirilmistir (5,6,7,8).

Burada sundugumuz olgu literatiirdeki
benzer diger olgular gibi, primer solunum-
sal yakinmalarla gogiis hastaliklar: klinigine
bagvurmustu. Olguda ortopne, efor dispne-
si, hipersomni seklindeki solunum yetmez-
ligine iliskin bulgular kilinik tabloda
noéromuskiiler bulgulardan daha baskindz.
Bir¢ok noromuskiiler hastaligm solunum
yetmezligine yol acabildigi bilinmektedir
(10,11,12). Olgumuzda klinik nérolojik tablo
ve elektrofizyolojik testler, solunumsal dis-
fonksiyonun primer olarak Amyotrofik La-
teral Skleroz'a bagh oldugunu gosterdi. Am-
yotrofik Lateral Skleroz'a bagli solunum
kaslarindaki giigstizliik ve ozellikle diyof-
ragma tutulusu sonucunda gelisen hipoyen-
tilasyon tablosu sézkonusuydu. Primer ola-
rak solunum disfonksiyonu ile baslayan
Amyotrofik Lateral Skleroz olgusu oldukca
enderdir (2,5,6,7,8,9). Bu tiir Amyotrofik La-
teral Skleroz olgularinda diyafragmatik pa-
ralizi siklikla bildirilmistir (2,6,9). Diyafrag-
matik paralizinin belirgin oldugu Amyot-
rofik Lateral Skleroz olgularmnda tabloya
herzaman ortopnenin eglik etmesi nedeniy-
le, Howard ve ark. (1980) bu semptomunun
varhginda diyafiragmatik paralizinin akla
gelmesi gerektigini ileri siirdiiler. Olgumuz-
da da agir1 ortopne ve bunun sonucunda
gelisen hiperkapniye bagli oldugu diisii-
niilen sikayetler (sabah basagrisi, hipersom-
ni gibi) mevcuttu ve kilinik tablo uyku sira-
sindaki problemlerle komplike olmugtu. Ol-
gumuzda gozledigimiz tiirde obstriiktif
uyku apnelerinin Amyotrofik Lateral Skle-
roz'da klinik tabloya eslik edebildigi daha
once de bildirilmistir (2). Olgumuzdakine
benzer sekilde primer olarak solunum dis-
fonksiyonu ile baslayan ve diyafragma para-
lizisi saptanan bir olguda Meyrignac ve ark.
(1985), otopsi calismasi ile spinal kordta,
agirlikli olarak C3 ile C7 arasi 6n boynuzlari
ve Ozellikle frenik nukleuslarla uyumlu
bolgeleri tutarak, aksonal degisikliklerle bir-
likte giden yaygm lezyonun varligmi gos-
terdiler.

Solunumsal tutulug godzlenen Amyotro-
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fik Lateral Skleroz olgularinda ilerlemesinin
daha hizh ve prognozun gorece daha kotii
oldugu bilinmektedir (1,2). Bu tiir olgularda
yasam kalitesinin yiikseltimesi i¢in genellik-
le solunumu destekleyici yaklagimlar (Conti-
nuous Positive Airway Pressure-CPAP), (In-
termittant Positive Pressure Ventilation-
IPPV gibi) ve mekanik ventilasyon o6neril-
mektedir (2,7,10,13). Hill ve ark. (1983) bu
tiir olgularm bazilarmin respirator destek te-
davisinden sonra kismen diizelme gostere-
bildiklerini bildirmistir. Yine Howard ve
ark. (1989) solunumsal yetmezligin daha ¢ok
solunum kaslarinmn tutuluguna bagli oldugu
ve giddetli bulber tutulusun saptanmadig:
baz: olgularin solunum destek tedavisinden
semptomatik yarar gorebildigini bildir-
mistir. Ancak Amyotrofik Lateral Skleroz
tablosunun ilerlemesiyle son evrede tiim ol-
gularda invaziv girisimler ve mekanik venti-
lasyon gerekli olmaktadir (2,13).

Bu olgu dolayisiyla asagidaki noktalar:
ozellikle vurgulamay: istedik. Birincisi,
motor néron hastaliklarinda hizli gelisimli
ilerleyici solunum yetmezligi carpict bir
basglangi¢ tablosu olugturabilmektedir. Ikin-
cisi bu olgularda prognoz daha hizli vehe-
men her zaman o6ldiirlici seyretmektedir.
Son olarak, bu olgularda solunumu mekanik
olarak destekleyici yaklagimlarin ve 6zelikle
respiratdr tedavisi (mekanik ventilasyon)
yasam stiresini uzatabilecegi ve bazi olgular-
da kismi diizelme saglayabileceginin dikka-
te alinmasidir.
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