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SOLUNUM YETMEZLİGİ İLE BAŞVURAN 
AMYOTROFİK LATERAL SKLEROZ OLGlJSU 
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Typical onset of Amyotrophic Lateral §derosis indudes a combination of upper and lower 
motor neurcm. signs. Respiratory failure is a fırequent end~stage compHcation of ı:he disease. 
However, in limited number of cases, severe hypoventilation is reported as the first manifes~ 
tation of Amyotmphic Lateral Sderosis. 

Here we present a 39 ~year old man were referred to ouı: chest unite with 8~month history 
of severe dyspnea on exertion and lying flat which had progressively worsened. A diagnosis 
of Amyotrophic Lateral Sderosis was made after neuırologic evahıai:ion and eledromyo~ 
graphic study. We suggest that Amyotrophi.c Lateral Sderosis should be considered in pa
tients with unexplained respiratory fail.u:re, 

(K ey words: Motor N eurcm Disease, Dyspnea. ) 

ÖZET 
Amyotrofik Lateral Skleroz tablosunda başlangıçta I. ve II. motor nöron belirtileri ön plan

dadır. Solunum yetmezliği ise hastalığı geç dönemlerinde ortaya çıkmaktadır. yakınma ola
rak sadece solunum yetmezliği ile hekime alışılmış değildir ve sınırlı olgu 
bildirilmiştir. 

Biz burada 8 aylık progresif gidişli, eksersizle ve sırtüstü yatınca belirginleşen 
öyküsü veren ve bu nedenle hastanemiz Göğüs Hastalıkları kliniğine sevke edilerek, 
celemeye alınana 39 yaşında bir erkek olguyu sunuyoruz. Bu olguda daha sonraki 
değerlendirme ve elektromyografik inceleme ile Amyotrafik Lateral Skleroz tanısına 
Olgu nedeniyle kesin bir etiyolojiye dayandınlamayan solunum 
görülmese de, Amyotrofik Lateral Skleroz'un da akılda 
bilir. 
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Motor nöron hastalıklarıda mortalitenin 
ana nedeni solunum kaslarınm güçsüzlü
ğüne ve/veya bulber paraliziye sekonder 
pulmoner komplikasyonlardır (1 1 2). Bunun
la birlikte klinik önem taşıyacak düzeyde so
lunum yetersizliğinin genellikle hastalığm 
ileri dönemlerinde tabloya eklendiği bilin
ınektedir (1,2,3,4). Solunumsal disfonksiyo
nun hastalığın ilk bulgusu olarak ortaya 
çıkması ender görülen bir durumdur ve lite
ratürde az sayıda olguda bildirilmiştir 

(2,5,6,7,8,9). Tarayabildiğimiz türkçe litera
türde benzer olgu bildirimine rastlamadık 

RESiM "i: Olguda kan n kaslannın güçsüzlüğüne bağlı 
şişkinlik görünümü 

RESiM 2: Olgumuzda karnında şişkinlik yanında üst 
ekstremite prol\simalinde ılınılı atrofi görünümü. 
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Biz burada progresif dispne yakınması 
ile ba~vuran ve bu yönde birçok inceleme
den sonra nöroloji konsüHasyonu istendi
ğinde tanısı konabilen, ancak tedavi giri
şimlerinin sonuçsuz kalması nedeniyle kay
bedilen bir olguyu sunuyoruz. Olgu solu
num yetmezliğinin ilk semptom olarak orta
ya çıktığı az sayıda olgulardan biri olması 
dolayısıyla sunulmaya değer bulundu. 

OLGU 
39 (Prot.No. 041128) yaşında/ erkek 

hasta. Yakınmaları 8 ay önce nefes darlığı 
(özellikle yatar pozisyonda), nefeste sıkışma 
ve sabahlan baş-ağrısı şeklinde başlamıştı. 
Solunumsal yakınmalannın giderek şiddet
lenınesi üzerine önce bir dahiliye, daha son
ra da göğüs hastalıklan uzmanı tarafından 
görüh'TIÜŞ ve tetkikler sonrasmda "pulmoner 
emboli" ön tanısı ile hastanemiz Göğüs Has
talıkları klirı.iğiı"le sevk edilmişti (3.10.92). 
Klinik ve radyolojik bulguların bilateral di
yafragma disfonksiyonuna bağlı olduğunun 
düşünülmesi ve bazı nörolojik bulgulardan 
şüphelenilmesi üzerine istenen nöroloji kon
sültasyonu sonrasında olgu Nöroloji kliniği 
tarafından "Motor Nöron Hastalığı" ön tanı
sı ile üstlenildi. Olgu daha sonra Nöroloji ve 
Göğüs hastalıkları klinikleri tarafından bir
likte izlendi. Öz ve Soygeçmişinde önemli 
bir özellik yoktu. Olgu 1973'de peptik ülser 
nedeniyle opere edilmişti ve 20 yıldır 1-1.5 
paket/ gün sigara içnı.e öyküsü rnevcuttu. 

Fizik bakıda yüz hiperemik, karın dı~an 
doğru fırlan:uş durumda, kurbağa karnı 
görünümü mevcut. Solunum hareketlerine 
diyafragma ve karın kaslannın katılmadığı 
gözlendi. Olgu ortopne nedeniyle hiç yata
mıyor/ yatınca dispne gelişiyordu. Ortopne
si uykuda ~iddetleniyordu ve bu nedenle ge
celeri uyuyamıyordu. Uyku sırasmda çok 
sık ve uzun süreli uyku apneleri mevcuttu. 
Gündüz saatlerinde hipersomni gözlendi. 

Solunum sistemi bakısı ortopne ve solu-. 
num seslerinin şiddetinde hafif azalma 
dışında normal di. Efor Dispnesi ( ++) ola
rak saptandı. Nörolojik bakıda kuadriparezi 
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(üst ekstremitelerde proksimal ve distalde 
4/5 alt ekstremitelerde proksimalde 4/5 
düzeyde) saptandı. En belirgin parezi karın 
kasları ve diafragmada idi, soluk alıp verme 
sırasında diyafragma katılımı yoktu ve solu
num sadece interkostal kaslarla yetersiz ola
rak yapılabiliyordu. Karın kasları tonusu 
azaldığından karın dı~arı bombele~mi~ti. 4 
yanlı spontan fasikülüsyonlar gözlendi. Eks
tremite distallerinde belirgin atrofi olma
masına kar~ılık humerusba~ı çevresi omuz 
bölgesinde ve bilateral pektoral kas böl
gesinde ılımlı atrofi mevcuttu. DTR ++ 1 ++ 
bulundu. Patolojik refleks saptanmadı. 
Kranyial sinirler normaldi. 

Laboratuar Testlerinde: Hemogram, Se
dimantasyon (7 mm/h) . Biyokimyasal test
ler (AKŞ, Üre, Elektrolitler-Na-K-Ca, Kreati
nin, KFT, Kan Protinleri, Kan Lipidleri) 
normal bulundu. ASO-RF-ANA-LE Hücresi: 
Olumsuz saptandı. Protein Elektroforezi, 
T3-T4-TSH. Ekokardiografi, Protein Elektro
forezi normal bulundu. Arter Kan Gazı Ana
lizinde: PaOı-77-82 mmHg. PaCOı- 60-69 
mmHg. Saturasyon Oı: %82-95, pH: 7.42 -
7.32 olarak ölçüldü. 

PA Akciğer Grafisinde bilateral diafrag
ma yüksekliği ve her 2 alt zonda bant 
tarzında lineer atelektazi alanları, sağda be
lirgin bilateral diafragma yükselmesi sap
tandı. Toraks BT'sindeki bulgular PA Ak
ciğer grafisindeki bulgularla uyumluydu. 
Akciğer Ventilasyon ve Perfüzyon Sintigra
fisi, her 2 akciğer alt kesimlerinde ventilas
yon ve perfüzyon azalması ve aynı alanlar
da subsegmenter perfüzyon defektieri gös
terdi. Bronkoskopide endobron~iyel patoloji 
gözlenmedi. Solunum Fonksiyon Testlerin
de orta derecede restriktif tipte solunum 
fonksiyon bozukluğu saptandı. 

EMG ve sinir ileti testlerinde üst ve alt 
ekstremite kaslarında yaygın ön boynuz tu
tulu~una uyan bulgular saptandı. Üstte ve 
altta motor ve duysal iletimler normal 
sınırlardaydı. Frenik sinir uyartılamadı. 

Solunum sistemi ile ilgili fizik bakı bul
guları, radyografik bulgular (diafragma 
yüksekliği ve bazal atelektazi görünümü) ve 
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arter kan gazı analizi sonuçları varolan alve
oler hipoventilasyon tablosunun diafragma 
disfonksiyonuna bağlı olduğunu göster
mekteydi. Göğüs Hastalıkları kliniğince 

ayıncı tanıda pulmoner tromboemboli ve 
Sistemik Lupus Eritematozus (SLE) dü~ü

nülmü~tü. Ventilasyon-perfüzyon sintigra
fisi bulguları ve klinik ile pulmoner trombo
emboli tanısından uzakla~ılmı~tı. SLE tanısı 
laboratuar ve klinik olarak dı~lanmı~tı. 
Nöroloji konsültasonundaki klinik nörolojik 
bulgular ve elektrofizyolojik verilerden yola 
çıkarak Amyotrofik Lateral Skleroz tanısı 

üzerinde duruldu. Yapılan laboratuar ince
lemelerle (Tiroid fonksiyon testleri, protein 
elektroforezi, romatolojik testler) Amyotro
lik Lateral Skleroz-benzeri (Amyotrofik La
teral Sclerose-like) tablolar dı~landı. Olgu
nun kliniğinde izlem süresine belirgin prog
resyon izlendi. Solunum disfonksiyonu gi
derek arttı. Olgunun solunumsal yetmez
liğine ve bunun sonucu olan hiperkapniye 
bağlı olduğu dü~ünülen ~ikayetleri (sabah 
ba~ağrısı, hipersomni, uyku apneleri, ortop
ne, efor dispnesi) progresyon gösterdi. A~ın 
düzeydeki ortopnesi dolayısı ile ayıncı tanı 
açısından yapılması planlanan nöroradyo
lojik (Servikal ve Beyin sapma yönelik Man
yetik Rezonans Görüntüleme ve BT gibi) in
celemeler gerçekle~tirilemedi. Oguda gide
rek artan solunum disfonksiyonu nedeniyle 
öncelikle sonunsal destek tedavisi (CP AP= 
Continuous Positive Airway Pressure) de
nendi. Olgu bu tedaviyi tolere edemedi. 

Kontrole gelmek üzere eksterne edilen 
(25.1192) ve daha sonraki kontrolüne gel
meyen olgunun kaybedtldiği öğrenildi. 

TARTIŞMA 

Amyotrofik Lateral Skleroz tablosunda 
klasik gidi~ yava~ progressif ekstremite tu
tulu~u ve ileri devrede bulber kaslar ve solu
num kaslarının da etkilenmesi ile ortaya 
çıkan hipoventilasyon, enfeksiyon, aspiras
yon pnömonisi ve ölüm ~eklindedir (1,2,3,4). 
Bununla birlikte solunumsal disfonksiyonun 
hastalığın ilk bulgusu olarak ortaya çıkması 
ender görülen bir durumdur ve literatürde 
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az sayıda olguda bildirilmi~tir (5,6,7,8). 
Burada sunduğumuz olgu literatürdeki 

benzer diğer olgular gibi, primer solunum
sal yakınmalada göğüs hastalıkları kliniğine 
ba~vurmu~tu. Olguda ortopne, efor dispne
si, hipersomni ~eklindeki solunum yetmez
liğine ili~kin bulgular kilinik tabloda 
nöromusküler bulgulardan daha baskındı. 
Birçok nöromusküler hastalığın solunum 
yetmezliğine yol açabildiği bilinmektedir 
(10,11)2). Olgumuzcia klinik nörolojik tablo 
ve elektrofizyolojik testler, solunumsal dis
fonksiyonun primer olarak Amyotrofik La
teral Skleroz'a bağlı olduğunu gösterdi. Am
yotrofik Lateral Skleroz'a bağlı solunum 
kaslarındaki güçsüzlük ve özellikle diyof
ragma tutulu~u sonucunda geli~en hipoyen
tilasyon tablosu sözkonusuydu. Primer ola
rak solunum disfonksiyonu ile ba~layan 
Amyotrofik Lateral Skleroz olgusu oldukça 
enderdir (2,5,6,7,8,9). Bu tür Amyotrofik La
teral Skleroz olgularında diyafragmatik pa
ralizi sıklıkla bildirilmi~tir (2,6,9). Diyafrag
matik paralizinin belirgin olduğu Amyot
rafik Lateral Skleroz olgularında tabloya 
herzaman ortopnenin e~lik etmesi nedeniy
le, Howard ve ark. (1980) bu semptomunun 
varlığında diyafiragmatik paralizinin akla 
gelmesi gerektiğini ileri sürdüler. Olgumuz
da da a~ırı ortopne ve bunun sonucunda 
geli~en hiperkapniye bağlı olduğu dü~ü
nülen ~ikayetler (sabah ba~ağrısı, hipersom
m gibi) mevcuttu ve kilinik tablo uyku sıra
sındaki problemlerle komplike olmu~tu. 01-
gumuzda gözlediğimiz türde obstrüktif 
uyku apnelerinin Amyotrofik Lateral Skle
roz'da klinik tabloya e~lik edebildiği daha 
önce de bildirilmi~tir (2). Olgumuzdakine 
benzer ~ekilde primer olarak solunum dis
fonksiyonu ile ba~layan ve diyafragma para
Hzisi saptanan bir olguda Meyrignac ve ark. 
(1985), otopsi çalı~ması ile spinal kordta, 
ağırlıklı olarak C3 ile C7 arası ön boynuzları 
ve özellikle frenik nukleuslarla uyumlu 
bölgeleri tutarak, aksonal deği~ikliklerle bir
likte giden yaygın lezyonun varlığını gös.: 
terdiler. 

Solunumsal tutulu~ gözlenen Amyotro-

fik Lateral Skleroz olgularında ilerlemesinin 
daha hızlı ve prognozun görece daha kötü 
olduğu bilinmektedir (1,2). Bu tür olgularda 
ya~am kalitesinin yükseltimesi için genellik
le solunumu destekleyici yakla~ımlar (Conti
nuous Positive Airway Pressure-CP AP), (In
termittant Positive Pressure Ventilation
IPPV gibi) ve mekanik ventilasyon öneril
mektedir (2,7)0)3). Hill ve ark. (1983) bu 
tür olguların bazılarının respiratör destek te
davisinden sonra kısmen düzelme göstere
bildiklerini bildirmi~tir. Yine Howard ve 
ark. (1989) solunumsal yetmezliğin daha çok 
solunum kaslarının tutulu~una bağlı olduğu 
ve ~iddetli bulber tutulu~un saptanmadığı 
bazı olguların solunum destek tedavisinden 
semptomatik yarar görebildiğini bildir
mi~tir. Ancak Amyotrofik Lateral Skleroz 
tablosunun ilerlemesiyle son evrede tüm ol
gularda invaziv giri~imler ve mekanik venti
lasyon gerekli olmaktadır (2)3). 

Bu olgu dolayısıyla a~ağıdaki noktaları 
özellikle vurgulamayı istedik. Birincisi, 
motor nöron hastalıklarında hızlı geli~imli 
ilerleyici solunum yetmezliği çarpıcı bir 
ba~langıç tablosu olu~turabilmektedir. İkin
cisi bu olgularda prognoz daha hızlı vehe
men her zaman öldürücü seyretmektedir. 
Son olarak, bu olgularda solunumu mekanik 
olarak destekleyici yaklaşımların ve özelikle 
respiratör tedavisi (mekanik ventilasyon) 
ya~am süresini uzatabiieceği ve bazı olgular
da kısmi düzelme sağlayabileceğinin dikka
te alınmasıdır. 
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