
Amyotrofik lateral skleroz (ALS), üst ve alt mo-
tor nöron dejenerasyonu ile karakterize ilerleyici,
ölümle sonuçlanan, nörodejeneratif bir hastalıktır
(1,2). ALS motor nöron hastalıklarının en sık izle-
nen, en çok tanınan tipi olup erişkin çağda, spora-
dik olarak ortaya çıkmaktadır ve %5-10 oranında
ailesel formu da tanımlanmıştır (2). Tanı klinik ve
elektrofizyolojik bulgular ile konmaktadır. Hastalı-
ğın tanısının konmasını sağlayacak kesin bir tanı-
sal test yoktur (3). Kranial ve spinal MR gibi görün-
tüleme yöntemlerinin asıl önemi ALS’yi taklit eden
patolojilerin ortaya konmasını sağlamalarıdır. An-
cak bazı ALS hastalarında MR görüntüleme ile
motor korteks, spinal kord, kortikobulber ve korti-

kospinal traktlarda T1 ve T2 ağırlıklı görüntülerde
anomaliler gösterilmiştir. Tanımlanan anomalile-
rin ALS tanısı için spesifik olmasa da hastalığın ta-
nı ve takibinde önemi olduğu düşünülmektedir
(2). Yazımızda ALS’li bir olguya ait kranial MR gö-
rüntüleme bulguları sunulmuştur.

OOLLGGUU  BBİİLLDDİİRRİİSSİİ

49 yaşında, erkek hasta konuşma ve yutma
güçlüğü şikayeti ile nöroloji bölümüne başvurdu.
Şikayetlerinin 7 ay önce başladığı öğrenildi. Öz-
geçmişinde günde 1 paket sigara içmesi dışında
bir özellik yoktu ve ailede benzer bir hastalık öy-
küsü bulunmamaktaydı. Yapılan nörolojik muaye-
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ÖÖZZEETT

49 yaşında disfaji ve disartri bulguları ile başvuran am-
yotrofik lateral sklerozlu (ALS) bir erkek hastayı sunuyo-
ruz. Fizik muayenesinde tüm derin tendon refleksleri art-
mıştı ve distal üst ekstremitede kas atrofisi ile birlikte, pa-
tolojik refleksler izlenmekteydi. MR görüntüleme, T2 ağır-
lıklı görüntülerde medulla oblangatadan subkortikal pre-
santral gyrusa dek kortikospinal traktta simetrik ve bilate-
ral artmış sinyal intensitesini gösterdi. T1 ağırlıklı görüntü-
lerde kapsula internanın arka bacağında artmış sinyal in-
tensitesi izlendi. MR görüntüleme ALS’yi taklit eden pato-
lojileri dışlamada yararlıdır ve ALS hastalarının tanı ve ta-
kibinde potansiyel role sahiptir.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr::  Amyotrofik Lateral Skleroz, MR
Görüntüleme

SSUUMMMMAARRYY

CCaassee  RReeppoorrtt:: CCrraanniiaall  MMRRII  FFiinnddiinnggss  iinn  AAmmyyoottrroopphhiicc
LLaatteerraall  SScclleerroossiiss  

We describe a 49-year-old man with amyotrophic late-
ral sclerosis (ALS) who presented with dysphagia and
dysarthria. Deep tendon reflexes in the limbs were incre-
ased and pathological reflexes were recorded along with
muscular atrophy of the distal upper extremities. MR ima-
ging revealed symmetric and bilateral increased signal in-
tensity on T2-weighted images in the corticospinal tract
from medulla oblangata to subcortical precentral gyrus.
Increased signal intensity at the posterior limb of capsula
interna on T1-weighted images were also detected. MR
imaging is beneficial in ruling out pathologies that may
mimic ALS, and may have potential role in the diagnosis
and follow up of ALS patients.

KKeeyy  WWoorrddss:: Amyotrophic Lateral Sclerosis, MR Imaging



nesinde tüm ekstremitelerindeki derin tendon ref-
lekslerinin hiperaktif, konuşmasının dizartrik oldu-
ğu ve disfajisinin bulunduğu saptandı. Bilateral üst
ekstremitede Hoffman ve Wartenberg patolojik
refleksleri izlenmekte idi. Dört ay sonraki nörolo-
jik muayenesinde ise ek olarak üst ekstremitede
özellikle elin interosseal kaslarında atrofi, üst ekst-
remite kas gücünde distalde 4/5 düzeyde azalma,
tüm ekstremitelerin proksimal kaslarında ve dilde
fasikülasyonlar ve bilateral Babinski patolojik ref-
leksi tespit edildi. Hasta sadece sıvı gıdaları tolere
edebilmekteydi. Disartri ve disfajisinde artış mev-
cuttu. Serebellar ataksi, sensorial defisit veya oto-
nom anomali saptanmadı. Hematolojik, biokim-
yasal ve immunolojik tetkikleri normaldi. Elekt-
romyogram (ENMG) incelemesinde tüm ekstremi-
telerde ve dilde denervasyon potansiyelleri mev-

cuttu. Sinir iletim çalışmaları normaldi. Hastaya El
Escorial yeniden düzenlenmiş tanı kriterlerine gö-
re klinik olarak bulber başlangıçlı, alt ve üst motor
nöron tutulumlu, kesin ALS tanısı kondu ve Rilu-
zol 2x1 başlanarak izleme alındı.

Bu dönemde yapılan kranial MR incelemede,
tüm kortikospinal trakt boyunca medulla oblanga-
tada, ponsta, krus serebride, kapsula internada ve
korona radiatada, subkortikal presantral gyrusa
dek T2 ağırlıklı görüntülerde ve FLAIR sekanslarda
bilateral ve simetrik hiperintens patolojik sinyal
intensitesi gözlendi (Şekil 1a,b ve Şekil 2b). T1
ağırlıklı görüntülerde kapsula internanın arka ba-
cağında izointensite saptandı (Şekil 2a). T2 ağırlık-
lı görüntülerde presantral gyrusta hipointens sin-
yal intensite değişikliği izlenmedi.
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ŞŞeekkiill  11aa:: T2 ağırlıklı aksiyel görüntüde, pons anterior kesimde,
transvers pontoserebeller fiberlerin demetlere ayırdığı kortikos-
pinal trakta ait hiperintens sinyal değişiklikleri izlenmektedir
(Ok başları).

ŞŞeekkiill  11bb:: III. Ventrikül düzeyinden alınan aksiyel kesitte, FLA-
IR sekansda, bilateral kapsula interna arka bacağa yerleşmiş si-
metrik hiperintens sinyaller mevcuttur (Oklar)

ŞŞeekkiill  22aa:: T1 ağırlıklı aksiyel kesitte, kapsula interna arka ba-
cakta izlenen hipointensitenin kaybolduğu ve kapsula interna
arka bacağının izointens hal aldığı dikkati çekmektedir.

ŞŞeekkiill  22bb:: T2 ağırlıklı koronal kesitte ise korona radiatada ve in-
ternal kapsülde kortikospinal trakta ait simetrik hiperintensite
mevcuttur (Oklar)



TTAARRTTIIŞŞMMAA

ALS’de beyin sapı ve spinal kord somatik mo-
tor nöronlarında (alt motor nöronlar) ve motor kor-
teksin büyük piramidal nöronlarında (üst motor
nöronlar) selektif dekstrüksiyon izlenmektedir. Pe-
riferik ve kranial sinirlerin aksonal dejenerasyonu,
korteksde kortikospinal ve kortikobulber traktusla-
rın dejenerasyonu da bu sürece eşlik etmektedir
(2,3). Hastalığın nedeni tam bilinmemekle birlikte
nörotoksik, serbest radikal, immunolojik mekaniz-
malar ve anormal büyüme faktör sinyalizasyonu-
nun etiopatogenez de rol oynadığı düşünülmekte-
dir (2).

Bazı ALS hastalarında MR inceleme ile T2 ağır-
lıklı görüntülerde, proton dansite (PD) ve FLAIR
sekanslarda kortikospinal trakt boyunca hiperin-
tens sinyal değişiklikleri gösterilmiştir (1-4). FLAIR
sekanslar, patolojik değişiklikleri göstermede T2
ağırlıklı görüntüler ve PD sekanslara göre daha ba-
şarılı bulunmaktadır, çünkü hem T2 ağırlıkları faz-
ladır, hem de parsiyel volüm etkisine neden olan
BOS sinyali baskılanmaktadır (1,3).

T2 ağırlıklı görüntülerde presantral gyrus ke-
narlarında hipointens sinyaller de izlenebilmekte-
dir. Bu sinyal değişikliğinin demir birikmiş astro-
sitlerden ve makrofajlardan kaynaklandığı düşü-
nülmektedir (1,2). Bazı hastalarda ise T1 ağırlıklı
görüntülerde kapsula internanın arka bacağında
beyin parankimine göre sinyal intensitesinde artış
gözlenmiştir. Normal kişilerde bu bölge T1 ağırlık-
lı görüntülerde hipointensdir. ALS hastalarının ba-
zılarında ise hipointensitenin kaybolduğu dikkati
çekmiştir. Serbest radikallerdeki artışın tanımlanan
sinyal değişikliğine neden olduğuna inanılmakta-
dır. T1 ağırlıklı görüntülerde izlenen bu değişiklik-
lerin ALS için T2 ağırlıklı görüntülerdeki hiperin-
tens değişikliklerden daha spesifik olduğu ve daha
sık izlendiği düşünülmektedir (1). Primer motor
korteksde atrofi de bazen izlenebilmektedir (2).

Olgumuzda T2 ağırlıklı görüntülerde kortikos-
pinal trakt boyunca, medulla oblangatadan sub-
kortikal presantral gyrusa dek bilateral ve simetrik
patolojik hiperintens sinyal değişiklikleri ve T1
ağırlıklı görüntülerde kapsula interna arka bacakta
izointensite saptanmıştır, ancak T2 ağırlıklı görün-
tülerde presantral gyrus kenarlarında hipointensite
saptanmamıştır. Yaş ile uyumlu atrofik değişiklik-
lerden farklı olarak motor korteksi ilgilendiren at-
rofi izlenmemiştir.

T2 ağırlıklı görüntülerde kortikospinal traktta
izlenen yüksek sinyallerin primer dejeneratif sü-
reçten kaynaklanan bilateral ve simetrik Wallerian
dejenerasyona ikincil oluştukları ve motor nöron
hastalıklarında izlenen patolojik anomalilerin MR
karşılıkları olduğu, düşünülmektedir (2). Kranial
MR görüntüleme bulguları ile üst motor lezyon
bulguları olan hastalarda yapılan klinik korrelas-
yonlarda zayıf bir ilişki ortaya çıkmıştır (1,5-7).
Hastamızda üst motor nöron tutulumu belirgindir
ve kranial MR incelemede üst motor nöron tutulu-
munu destekler şekilde sinyal intensite değişiklik-
leri tespit edilmiştir. Araştımacılar bu zayıf klinik
ilişkinin bazı hastalarda üst motor nöron tutulu-
munun semptomlara yansımamasından kaynakla-
nabileceğini düşünmektedirler (8). Bazı araştırma-
cılar da presantral gyrus kenarlarında hipointens
değişiklikler ve spektroskopik incelemelerde azal-
mış NAA düzeyleri ile klinik bozulmada artış ara-
sında bir ilişki tanımlamışlardır (2).

Tanımlanan sinyal intensite değişiklikleri ALS
hastaları için spesifik değildir ancak karakteristik-
tir (8). Normal kişilerde ve kortikospinal traktı
tutan primer lateral skleroz başta olmak üzere di-
ğer dejeneratif hastalıklarda da tanımlanmıştır
(2,8-10). Wallerian dejenerasyona neden olan pa-
tolojiler ALS’yi radyolojik olarak taklit edebilirler
(2,5,10). Radyasyon hasarı, arsenik, talyum gibi
toksik ajanlar, vitamin ve enzim defektleri, HIV,
sifiliz, bruselloz, Creutzfeldt–Jacob gibi enfeksiyöz
hastalıklar, motor ve monoklonal gammopatiler
ile ilişkili nöropatiler, Hodgkin ve non-Hodgkin
lenfomalar, vasküler hastalıklar, osteosklerotik
myeloma ve spondilitik myopati de klinik olarak
ALS’yi taklit edebilir (9). Pons, sentrum semiovale
ve özellikle presantral gyrus ta izlenen hiperintens
değişikliklerin ve T1 ağırlıklı sekanslarda kapsula
interna arka bacağındaki izointens değişikliklerin
ALS açısından daha karakteristik olduğu düşünül-
mektedir (1).

Motor korteksin MR spektroskopik incelemele-
rinin üst motor nöron tutulumlu hastalarda tanı ve
takip açısından standart MR incelemelere göre da-
ha yararlı olacağı düşünülmektedir. ALS hastala-
rında MR spektroskopi nöronal bir marker olan
NAA’da düşüş ve NAA/Cr oranında azalma göz-
lenmekte ve motor nöron hasarını yansıtmaktadır
(2,3,8).
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MR görüntüleme ve diğer radyolojik tanı yön-
temleri ALS’yi taklit eden diğer patolojilerin ekar-
te edilmesine de yardımcı olmaktadır (2). İlerleyi-
ci ve ölümle sonuçlanan bir hastalık olan ALS’de

“glutamat salınım inhibitörleri”(örn. Riluzole)
hastalığın sürecini yavaşlatabilmektedirler. Bu
nedenle erken ve doğru tanının konması önemli-
dir (9).
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