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Case Report / Vaka Sunumu

Physical Therapy and Rehabilitation / Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon

A diagnosis which should not be forgotten in physiatry
practice: Amyotrophic lateral sclerosis

Fiziyatri pratiginde unutulmamasi gereken bir tani: Amyotrofik lateral

skleroz

Kerem ALPTEKiNY, Demirhan DIRACOGLU?

ABSTRACT

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a progressive disease of
unknown etiology, characterized with degeneration of upper and
lower motor neurons. Hyperreflexia and spasticity appears as
upper motor neuron signs and weakness, atrophy and fascicu-
lations as lower motor neuron signs. Because of that symptoma-
tology ALS can be easily confused with MS and other disorders
with demyelinization, cervical myelopathy, radiculopathies and
polyneuropathies. Our patient was diagnosed first as spinal ste-
nosis and polyneuropathy, but detailed investigation established
the diagnosis of ALS.
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0z

Amyotrofik lateral skleroz (ALS) nedeni belli olmayan (st ve alt
motor néronlarin dejenerasyonuyla sonuglanan progresif bir has-
taliktir. Ust motor néron bulgulari arasinda spastisite ve hiperref-
leksi yer alirken, alt motor néron bulgulari arasinda gligsiizliik,
atrofi ve fasikiilasyonlar yer almaktadir. Bu tablodan dolayr mul-
tiple skleroz, demyelinizan hastaliklar, servikal myelopati, cesitli
radikiilopatiler ve polinéropatilerle karistirilabilir. Bizim hastamiz
da 6ncelikle spinal stenoz ve de polinéropati olarak degerlendiril-
dikten sonra yapilan detayli inceleme sonucunda ALS tanisi ald.

Anahtar kelimeler: ALS, spinal stenoz, polinéropati

GIRIS

Amyotrofik lateral skleroz (ALS) ilk defa 1860 yilinda
Charcot tarafindan tanimlanmis ve hastalik Avrupa’da
onun adiyla anilmistir. Hastalk (st ve alt motor no-
ronlarin dejenerasyonuyla gitmekte ve bulgulari kas
denervasyonu sonucunda olusmaktadir. ilerleyen dé-
nemlerinde solunum kaslarinin tutulumuna bagl ola-
rak solunum yetmezligi ortaya cikabilir ve bu durum
6lime neden olabilir?.

Guillain Barré sendromu, multiple skleroz, myastenia
gravis, spinal kord timorleri, polimyozit, inme, viral
enfeksiyonlar, lenfoma, kranial sinir felcleri, servikal
myelopati, herediter spastik paraparezi, transvers
myelopati, vaskdlitler, ¢esitli myelopati ve polinéro-
patiler, pleksopatiler ve radikllopatiler ALS ile ayirici

taniya girmektedir*®. Bu makalede daha 6nce radi-
kilopati tanisiyla takip edilirken, klinigimize yatirilan
ve ALS tanisi alan bir vaka sunulmustur. Makalenin
amaci fiziyatri pratiginde sikca konan bir teshis olan
radiktlopatinin ayirici tanisinda motor néron hastali-
ginin dneminin vurgulanmasidir.

VAKA

Altmis bir yasinda kadin hasta, poliklinigimize bel
agrisi ve yurimekte zorluk yakinmalariyla basvurdu.
Hasta kirk yildir zaman zaman belinin agridigini, yirmi
yil dnce bel agrisinda ani bir artis oldugunu belirtiyor-
du. Hasta Ug¢ yildir destekle yurtudugini, genelde yi-
ratec kullandigini séyledi. Agrilari analjezik ve sicak
uygulamayla rahathyordu. Agrilari hareketle artip,
dinlenmekle rahathyordu. Gece agrisi ve kilo kaybi
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yoktu. Valsalva bulgusu saptanmayan hastanin sabah
tutuklugu 30 dk.yi gecmiyordu. Agrisi 10 cm’lik VAS
ile sorgulandiginda dinlenmede 2, aktiviteyle ise 8
diizeyinde tespit edildi. Baska bir merkezde yapilan
igne elektromiyografi (EMG) incelemesinde ise “poli-
ndéropati” tanisi konmus, ancak spesifik bir tedavi di-
zenlenmemisti. Hasta yakinmalarinin artarak devam
ettigini ve yapilan hicbir tedaviden yarar gérmedigini
bildiriyordu.

Ozgecmisinde on bes yildir hipertansiyonu olan has-
tanin, ahskanliklarinda bir 6zellik saptanmazken,
soygecmisinde annenin dordincli ¢ocuk dogumu
sonrasl, babanin ise tifo nedeniyle 6ldikleri 6gre-
nildi. Yapilan muayenesinde hastanin genel durumu
iyi, bilinci acik, kooperasyonu ve oryantasyonu tam-
di. Hasta son bir aydir ses kisikligi yasadigini belirtti.
Yatak basinda konusma patologu tarafindan yapilan
yutma fonksiyon degerlendirmesinde, hastaya 10
ml su icirilerek duraksama, oksiriik, seste catallan-
ma, agiz kenarindan su akma, laringeal hareket ve
puls oksimetre ile oksijen satiirasyonuna bakildi. iki
puan alan hasta normal kabul edildi. Yapilan sistemik
muayenesinde patolojik bulguya rastlanmadi. Servi-
kal lordozu azalan, torakal kifozu ve lomber lordozu
artan hasta fleksiyon postirinde yiriyor ve de bir
ylritecle ambulasyonunu sagliyordu. Tim eksenler-
de eklem hareket agikliklarinda minimal kisithliklar
izlendi. Yapilan manuel kas kuvveti muayenesinde
omuz cevresi kaslari bilateral 4/5, dirsek ekstansor
ve fleksorleri 4/5, el bilegi fleksor ve ekstansorleri
ile el intrensek kaslari bilateral 5/5 kuvvetinde bu-
lundu. Alt ekstremitede ise sol gluteus maksimus ve
iliopsoas 5/5, sag gluteus maksimus ve iliopsoas 4/5,
bilateral kuadriseps femoris 5/5, ayak bilegi dorsif-
leksor ve plantar fleksorleri solda 4/5, sagda ise 5/5
ve ayak basparmagi ekstansorleri solda 3/5, sagda
ise 4/5 olarak saptandi. Duyu muayenesinde Ust ve
alt ekstremitede dokunma, agri duyusu ve vibrasyon
duyusu normal saptandi. Derin tendon refleksleri
muayenesinde Ust ve alt ekstremitede tim refleksler
bilateral hipoaktif alinirken, Babinski refleksi bilateral
lakayt olarak tespit edildi.

istenen rutin biyokimya tetkiklerinde asemptomatik
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bakterilri saptandi; ek tedavi 6nerilmedi. Hastanin
bilateral alt ekstremitesi soluk ve nabizlar zayif ola-
rak palpe edilebiliyordu. Goriintlilemedeki bulgular
klinikle uyumlu olmadigi igin EMG’sinin yinelenme-
sine karar verildi. Klinigimiz yapilan EMG tetkikinde
st ve alt ekstremite bilesik kas aksiyon potansiyelleri
disik bulundu. Tim Ust ve alt ekstremite, dil ve rek-
tus abdominalis kaslarindan yogun spontan patolojik
aktivite yliksek amplitlidll, uzun sireli seyrelmis mo-
tor Unite potansiyelleri ve kompleks repetitif desarj
aktivitesi kaydedildi. Bu bulgular st ve alt ekstremite
ve abdominal kaslarda yaygin orta derecede kronik
denervasyon bulgulari (yaygin spinal 6n boynuz tutu-
lumu) ile uyumlu idi.

Bu EMG sonucu Uzerine ndromuskiler hastaliklar
poliklinigi ile konsllte edilen hastaya motor noron
hastaligi (ALS) tanisi ile Riluzol 50 mg 2x1 baslandi.
Hastaya ve yakinlarina hastaligi ile ilgili bilgi verildi.
Rehabilitasyon programi ¢ercevesinde submaksimal
dozda Ust ve alt ekstremite kaslari gliclendirme, pos-
tur, solunum, denge ve koordinasyon egzersizlerine
baslandi. Hasta ev egzersiz programi ve Onerilerle ta-
burcu edildi.

Hastanin iki ay sonraki kontroliinde yapilan manuel
kas kuvveti muayenesinde omuz cevresi kaslari bila-
teral 4/5, dirsek ekstansor ve fleksorleri 4/5, el bilegi
fleksor ve ekstansorleri ile el intrensek kaslari bilate-
ral 4/5 kuvvetinde bulundu. Alt ekstremitede ise sol
gluteus maksimus ve iliopsoas 4/5, sag gluteus mak-
simus ve iliopsoas 4/5, bilateral kuadriseps femoris
4/5, ayak bilegi dorsifleksor ve plantarfleksérleri sol-
da 4/5, sagda ise 5/5 ve de ayak basparmagi ekstan-
sorleri solda 3/5, sagda ise 4/5 olarak saptandi. Duyu
muayenesinde Ust ve alt ekstremitede dokunma, agri
duyusu ve vibrasyon duyusu normal saptandi. Derin
tendon refleksleri muayenesinde Ust ve alt ekstre-
mitede tim refleksler bilateral hipoaktif alinirken,
Babinski refleksi bilateral lakayt olarak tespit edildi.
Hasta evde ¢ok fazla egzersiz yapamadigini ve mobi-
lizasyonunun kisith oldugunu belirtti. Hastaya evde
kullanabilecegi tasinabilir elektrostimilasyon cihazi
onerildi. Mobilizasyonunu ylritecle saglayan hasta-
ya ek bir adaptif cihaz ya da splint 6nerisi yapiimadi.
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TARTISMA

Amyotrofik Lateral Skleroz 1-2/100000’lik yilhk in-
sidansla seyreden ender bir hastaliktir. Son yillarda
hasta bakimindaki ilerlemelere ragmen, sag kalim
slresi ortalama bes-on yildir. Etiyolojide yavas virUs
enfeksiyonlarindan travmatik aksonal yaralanmaya
kadar bircok neden arastiriimis fakat kesin bir faktor
saptanmamistir®. Ozellikle 55-75’li yaslarda daha sik
gorilir ve ortalama baslangi¢ yasi 62'dir. Bizim has-
tamizda da baslangi¢ yas! literatir verileriyle uyum-
luydu. Hastamizda alt ekstremite tutulumu 6n planda
oldugu icin yiirime ve denge kurmakta zorluk yakin-
malari 6n plandayken, bulbar tutulumu gosteren ses-
te kisilma yakinmasi da mevcuttu.

Amyotrofik Lateral Sklerozda rehabilitasyonun amaci
fiziksel ve emosyonel zorlanmalara neden olmadan
hastanin ginlik aktivitelerini strdirmesini sagla-
maktir. Dal Bello-Hass ve ark.> maksimum fonksiyo-
nel mobiliteyi sirdiirme ve yasam kalitesini artirma
amaciyla ALS'yi fonksiyonel bagimsizlik agisindan 6
evreye ayirmislardir. Evre 1’de fonksiyonel bagimsiz-
lik korunurken, evre 6 bagimlilhigin maksimum safha-
sidir. Evre 1'de aerobik egzersizler ve gliclendirme
programlari 6n plandayken, Evre 6’da kardiyopul-
moner rehabilitasyon 6nem kazanir. Fakat Aitkens ve
ark./nin® calismalarinda kanitladiklari gibi ALS hastali-
ginin hicbir evresinde yliksek direngli ekzantrik egzer-
sizler yapilmamalidir. Solunum fonksiyonlari ALS'de
gec donemde etkilenir, ender de olsa (%1-2) ilk bulgu
olarak tespit edilebilir. Ozellikle solunum yetmezligi-
nin ilk bulgulari ortopne, uyku bozuklugu, sabah bas
agrisi, giin boyu uyuklama gibi semptomlar atlanirsa
aspirasyon ve buna bagli pndmoni nedeniyle hasta
erken donemde kaybedilebilir’.

Alt ekstremite radikilopatileri ise motor néron has-
taliklarindan ¢ok daha sik rastlanan ve morbiditeye
neden olan rahatsizliklardir. Literatliirde de servikal
ya da lomber radikllopati semptomlari ALS ile bir-
likte olan, hatta servikal ya da lomber radikllopati
nedeniyle disk cerrahisi operasyonlari gegirip, motor
noron hastaliklarinda ilerleme tespit edilen vakalar
mevcuttur®!, Vakamizda ise L4-L5’te retrolistezis ve

faset hipertrofisine sekonder spinal dar kanal mev-
cuttu. Bunun tersine vakalara da rastlanmaktadir.
Mitsunaga ve ark.'nin*? takip ettikleri 67 yasinda hasta
larinks kanseri nedeniyle dort yil radyoterapi almis ve
de ilk dnce progresif kas gli¢stizligli nedeniyle motor
néron hastaligl olarak ele alinmistir. Ancak servikal
MRG’sinde C5 ve C6 koklerini iceren radyasyona bagli
radikillopati saptanmis ve bunun 6zellikle 6n boynuz
hicrelerini etkiledigi tespit edilmistir.

Stojic ve ark’nin'* arastirmalarinda 6ne sirdikleri
gibi 60’1l yaslarda alt ekstremite gli¢csiizlUgliyle bas-
vuran hastalarda oncelikle, alt ekstremite radikilo-
patileri, lumbar spinal kordun metastatik hastaliklari,
sensorimotor periferik néropati, néromuskuler kav-
sak hastaliklari, inflamatuvar myopatiler akla gel-
melidir. Yasla beraber ya da beslenme yetersizligiyle
ortaya ¢ikan vitamin B12 yetmezligi subakut kombi-
ne dejenerasyona yol agmakta ve de diger vitamin
eksikliklerine bagh periferik noéropatilere gore daha
sik rastlanmaktadir. Subakut kombine dejenerasyon-
da spastik zayiflik ve hiperrefleksi izlenir. Vitamin E
eksikliginde ise yavas ilerleyen spinoserebellar send-
rom meydana gelir.

Amyotrofik Lateral Skleroz hastaligi tanisi El Escorial
kriterlerinin (1998) olusturulmasindan sonra daha
kolay konulurken ALS olarak takip edilen hastalarin
tanilarinin degistigi de izlenmektedir'®. Traynor ve
ark'nin®> calismalarinda, El Escorial kriterlerine gore
ALS kabul edilen 437 hastanin 32’sinde dort yillik ta-
kip icerisinde farkli hastaliklar ortaya ¢ikmistir. Bu va-
kalar icerisinde 7 hasta ile multifokal motor néropati
(MMN) 1. siradadir. MMN ALS’ye oranla oldukga en-
der (50/1) rastlanmasina ragmen, Ust ekstremitede
baslayan asimetrik kas kuvvetsizligi, fasikllasyonlarin
varligi ve duyu kusurunun olmamasi ALS ile karisti-
rilmasina yol acar. Ancak ALS'den farkh olarak kas
kuvvetsizliginin periferik sinirlere uygun dagilim gos-
termesi ve kas atrofisi olmamasi MMN lehine bulgu-
lardir. Yine bu seride 2 adet nonkompresif myelopati
ve bir adet servikal spondilitik myelopati saptanmasi
hastaligin radikilopatilerle karisabilecegini ispat et-
mektedir.
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Sag kalimi kisa olmasina ragmen, gliniimiizde iyi ba-
kim ve rehabilitasyon olanaklarinin gelismesine para-
lel olarak ALS hastalari daha iyi bir yasam kalitesine
sahip olmaktadirlar. Yapilan arastirmalarda orta de-
recede dizenli fiziksel aktivitenin gegici motor kayip
ve ozlrlulik, yorgunluk, saglikla ilgili yasam kalitesin-
de pozitif etkilerinin oldugu gosterilmistir. Hastaligin
erken asamasinda aerobik egzersizler ve gliclendirme
programina gereksinim duyulur?.

Sonug olarak, alt ektstremitede gli¢ kaybi yakinmasiy-
la basvuran yasli hastalarda radikiilopati, spinal kord
metastatik timor, sensorimotor periferik motor no-
ropatiler yaninda motor néron hastaliklari da ayirici
tanida goz onitinde bulundurulmalidir. Bu hastaligin
dogru teshisi ve diizenli takibi ALS’yi taklit eden has-
taliklarin fazlahgi nedeniyle 6nemlidir.
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