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Amyotrofik lateral skleroz (ALS) mediilla spinalis, beyin sap1 ve beynin motor korteksindeki motor néronlarin iletleyici
dejeneratif bir hastahigidir. Biling bozuklugu yapmadan yaygin kas giicsiizliigi, yutma giicligi ve 6zellikle solunum
glicligl yaratan bir hastaliktir. Bu yazida agir solunum yetmezligi ve pnémoniyle yogun bakimda takip ve tedavi edilen
g ALS tanust almis olgunun takip ve tedavisi sunulmustur.
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Critical Care Management of Amyotrophic Lateral Sclerosis Cases

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a progressive, neurodegenerative disease caused by the degeneration of motor
neurons, including medulla spinalis, cerebellum and motor cortex of central nervous system that control voluntary
muscle movement. The disease usually does not affect cognitive abilities, but makes muscle weakness, difficulty in
swallowing and chewing especially breathing. Here in, we report the critical care management of three ALS case with

pneumonia and severe respiratory distress.
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Fransiz Nérolog Charcot tarafindan 1869’ da ilk kez
tarif edilen, Amyotrofik lateral skleroz (ALS) genellikle
60 1t yaslarda ortaya ctkan nadiren 20 li yaslarda da
gorilebilen spinal kord ve kortikal motor néronlatin
iletleyici kaybt ile karakterize oOlimle sonuglanan,
nérodejeneratif bir hastaliktir. 2

ALS motor néron hastaliklarinin en stk izlenen, en ¢cok
taninan tipi olup eriskin ¢agda, sporadik olarak ortaya
ctkmaktadir ve % 5-10 oraninda ailesel formu
tanimlanmigtir.?

Etyolojisi tam olarak  bilinmemektedir.  Yiksek
miktarda glutamat alanlarin ve sigara icenlerin artmig
riske sahip oldugunu gésteren calismalarin yani sira;
oksidatif stres, mitokondriyal disfonksiyon, toksik
kimyasal maddeler ve aliminyum, kursun, mangan gibi
maddelere sireli maruz kalma, kalsiyum,
magnezyum cksikliginin ALS’ a yol agabilecegine dair
hipotezler ileri strilmustir.> Tani klinik ve elektro
fizyolojik bulgular ile konmaktadir, kesin bir tanisal test
yoktur.*

uzun

Klinik pratikte ALS> un tedavisi destekleyici ve
semptomatik esasa dayanmaktadir. Bir anti-glutamat
ajan olan Riluzol kullanilmaktadir. Genis 6lcekli insan
calismalarinda etkisi arastirilan tek tedaviditr,> fakat
gunimiizde terapotik faydalarmnmn  smurh  oldugu
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bilinmektedir, sag kalim tzerinde olan minimal etkisinin
yaninda kas glicl, yasam kalitesi veya fonksiyonel
kapasite tizerine etkisi bulunmamaktadir.078

OLGU 1

58 yasinda, 6 yidir ALS tanusi ile evinde takip edilen
erkek hasta, solunum stkintist gelismesi nedeniyle acil
servise bagvurdu. Yapilan tetkik ve muayene bulgulari
pnémoni tanist ile uyumlu olup, hasta acil serviste
entlibe edilerek Reanimasyon klinigine yatirildi. Meveut
klinigine uygun olarak ilgili branslarin OGnerileri ile
tedaviye baslandi. Hastaya yatisinin 3. giiniinde Griggs
yontemiyle perkutan trakeostomi acildi. Yatisinin 20. ve
40. gunlerinde cekilen toraks tomografilerinde tesbit
edilen pnémoni ile uyumlu akciger bulgularina yénelik
tedaviler — uygulandi.  Beslenmesi  icin  perkutan
endoskopik gastrostomi (PEG) acildi. Elli dokuz giin
sonunda genel durumu iyi, vital bulgulat: stabil olan
hasta mevcut haliyle ev tipi ventilatdr ve Onerilerle
taburcu edildi. Taburcu edilmesinden 15 giin sonra ev
tipi ventilatériin bozulmast sonucu klinigimizde tekrar
basvurdu. Klinigimize yatirilarak takibine baglandi. Ug
gin takip edildi, 9 ay sonra solunum stkintist gelismesi
Uzerine tekrar klinigimize yatirildi. Pnémoni tanist olan
hastaya mevcut bulgularina yonelik tedavi i¢in mekanik
ventilasyona devam  edildi. Trakeostomi  kanili
degistirildi. Genel durumu iyi, vital bulgular1 stabil olan
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hasta mevcut haliyle ev tipi ventilatér ve Gnerilerle bes
gtin sonra taburcu edildi.

OLGU 2

63 yasinda 15 giin 6nce ALS tanisi konulan kadin hasta,
lomber disk hernisi nedeniyle opere edilmis ve
postoperatif  solunum  sikintist  gelismesi
klinigimize entiibe halde yatirilds.

uzerine

Mevcut klinigine uygun olarak ilgili branslarin 6nerileri
ve riluzol tedavisine baslandi. Besinci gin lomber
ponksiyon yapildi ve beyin omurilik stvist kilttird alindi.
Tedavinin 8. glnlnde uzamig mekanik ventilasyon
nedeniyle Griggs yontemiyle perkutan trakeostomi
acildt. Onaltinct giinde beslenmesi i¢in PEG  acildt
Otuzuncu ginde Riluzol tedavisi sonlandirildt ve
néroloji servisine devredildi. Altt ay sonra pnémoni
nedeniyle g6gis hastaliklart servisinde takip ve tedavisi
tamamlandiktan sonra taburcu edilirken ambulansta kisa
sureli kardiak arrest gelismesi Uzerine yine klinigimize
yatirildl. Tedavinin 5. gini genel durumu iyi, vital
bulgulart stabil olan hasta mevcut haliyle, ev tipi
ventilatér ve 6nerilerle taburcu edildi.

OLGU 3

56 yasinda 1,5 yildir ALS tanisi ile evinde takip edilen
bayan hastaya agizdan beslenememesi nedeniyle 2 ay
once Perkitan Eendoskopik Gastrostomi (PEG)
acilmis, karin agrisi, hiponatremi, solunum sikintisi
gelismesi nedeniyle acil servis klinigine bagvurdu.
Nefroloji kliniginde yapilan tedavisinin 3. gintnde
solunum stkintisinin - artmastyla, yapilan tetkik ve
muayeneye gére pnémoni tanist ile entibe edilerek
Reanimasyon klinigine yatirildi. Mevcut klinigine uygun
olarak ilgili branslarin 6nerileri ile tedaviye baglandi.

Tedavinin 13. gininde Griggs yontemiyle perkutan
trakeostomi acildi. Onikinci giinde ¢ekilen toraks
tomografisinde gorilen pnémoni ile uyumlu akciger
bulgularina yonelik tedaviler uygulandi. Yirmi gin
sonunda genel durumu iyi, vital bulgular: stabil olan
hasta mevcut haliyle ev tipi ventilatér ve Onerilerle
taburcu edildi. Tki ay sonra solunum sikintist gelismesi
tizerine tekrar klinigimize yatirilds.

Pnémoni tanist alan hastaya mevcut bulgularina yonelik
tedavi yapildi. Trakeostomi kantili degistirildi. Dért giin
tedavi edilip genel durumu iyi, vital bulgulart stabil
olarak mevcut haliyle ev tipi ventilatér ve Onerilerle
taburcu edildi.

TARTISMA

Kesin bir tedavisi olmayan kronik ilerleyici hastaliklarda
oldugu gibi ALS’ de bakim, palyatif tedavi buyik 6énem

132

tastmaktadir. Tedavide farmakolojik ajan kisitliligindan
ve kesin  bir tedavisi olmamasindan  dolayt
multidisipliner ~ semptomatik ~ tedavi ~ prognozu
etkilemektedir ©.

ALS hastalarinda yutma giicligii ve bulber tutuluma
baglt ileri devrelerde solunum yetersizligi ortaya cikar,
yapay solunum gerekli olabilir. Hastalarda 6ncelikle non
invaziv. mekanik ventilasyon denenmesi tavsiye
edilmektedir,hasta tolere ederse bu sekilde solunum
destegi surdirilmelidir.>® Ancak iletleyici bir hastalik
oldugundan dolay1 stire¢ iginde trakeostomi ve ev tipi
ventilatotle palyatif bakim gerekecektir !. Uzun dénemli
trakeostomili ventilasyon Avrupa Ulkelerinde yaklasik
%10 civarindadir, Kuzey Amerika ve Japonya’da ise bu
oran yikselmekte, %25 e varmaktadir. Bu farklihk
tlkelerin saglik politikalarindan, saglik ekonomisinden
ve kaltirel nedenlerden kaynaklanmaktadir.6
Trakeostomi, ventilasyon ve enfeksiyon gibi nedenlerle
yogun bakim tedavisi gerecken ALS Thastalarinda
solunum yetmezligine neden olan esas hastaliga yonelik
antibiyotik, trombolitik veya antitrombotik,
bronkodilatér, steroid, vazopressor, ditiretik  gibi
tedaviler ve beslenme en kisa strede baslanmaldir.
Beslenemeyen ve kilo kaybedenlerde  Perkiitan
Endoskopik  Gastrostomi ac¢ilmast  Onerilmekte ve
beslenme gastrostomiden giinltik kalori hesabiyla enteral
trinlerle devam ettirilmektedir.6

Yogun bakimda takip ettigimiz olgularimiz degisik
sureler 6nce ALS tanust almig ve noroloji tarafindan
takip edilen hastalardi. Ug olguda solunum yetmezligi
kesin tanidan sonra, farkll zamanlarda gelismisti, ortak
yonleri beslenememe ve pnoémoniydi. Cunkid ALS
hastalarinda yutma gucligi gelistigi icin kisa zamanda
aspirasyona baglt pnémoni goriilmektedir. Ekspiryum
kaslarindaki zayiflik sekresyonlart atamamaya bronslarda
birikime dolayisiyla  pnémoniye  zemin  hazitlar.
Aspirasyon, mukus inceltici asetilsistein, ekspektoranlar,
oksijen,  antibiyoterapi ve  hidrasyon  solunum
tedavisinde Onceliklidir.® Antibiyoterapi sonrasinda
pnémoni bulgusu kalmayan olgular, hem deliriuma
girmemeleri hem de hastane enfeksiyonu riski nedeniyle
en kisa zamanda eve taburcu edildi. Taburcudan sonra
hem beslenme hem de solunum destegi acisindan en az
6 ay da bir kontrol edildiler.

ALS hastast klinik olarak stabil oldugunda, hasta ve
hasta yakinlari evde tedavinin devam edebilecegine
motive edilmelidir. Ev ortam: ve hastanin ihtiyaglar
belirlenerek hastaya bakim verecek kisiler egitilmelidir.
Tibbi takip planlanmali, hastanin ihtiyact olan bakim seti
(oksijen sistemi, ev tipi solunum cihazi, aspirator, ambu,
yedek maske, aspirasyon sondalart vs.) saglanmali, hasta
ve hasta yakinlarina her bir cihaz ayrt ayri anlatilarak
teslim edilmelidir. Cihazlar elektrikle calisugt igin
elektrik  kesilmelerine karsin  jeneratér veya pil
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sistemlerinin  hasta  yakinlarinca  temin  edilmesi
saglanmalidir. Hasta, ailesi ve bakim veren kisilerin
psikolojik destekleri planlanmalidir.’

Hasta yakinlari, evde hasta ve solunum cihaz ile bas
basa kaldiklarinda cihazin bozulmasi, aniden durmast,
trakeostomi kanilinin ttkanmasi, yerinden c¢tkmasi,
hastanin soluksuz kalmasi gibi bir¢ok kéti senaryoyu
distnerek panige kapilirlar. Genellikle bu nedenlerden
hastanin  hastanede takip edilmesini istetler. Evde
cikabilecek problemler: Gii¢ kaynaginin yetersizligi,
aletlerin yetersizligi, trakeostomi kanilinin tikanmast,
¢tkmasi ya da yeniden takilamamast ve ventilator hasta
baglantisinin  ayrilmasidir. Coézumler ise glic kaynagt
alarmi, sarjli sistemler, ambu, dizenli servis, ikinci
ventilatér, baglantilara dikkat edilmesi, disik basing
alarmu, yeterli aspirasyon, daha kigiik ¢aplt trakeostomi
kanild  bulundurulmasidir.  Hastalar  ve  bakimini
dstlenenlerin  egitilmesinde solunum cihazt ile eve
gitmeden 6nce servise alinip hastaya bakim verecek kisi
ile beraber takip edilir. Bakimin nasil yapilacagi,
olabilecek sorunlari nasil ¢6zecedi uygulamali olarak
anlatilir. !0

Tim bu giiclikler hastalik hakkinda bilgi ve deneyim
sahibi  kisilerden olusan bir eckibin (hemsire,
fizyoterapist, sosyal hizmet uzmani, psikolog) verecegi
hizmet ile asdabilit. Ulkemizde uzman kisilerin
yetistirilmesi ve evde bakim hizmeti vermesi buyiik bir
boslugu dolduracaktir. Son yillarda yasam kalitesini
yiikseltmeyi amagclayan 6nlemler bir yandan teknolojinin
sagladig olanaklarla da gelismekte ve
yayginlasmaktadir.®!19 Evde bakilan ALS hastalarinda
siklikla depresyon goriilmektedir. Ayrica %60’ a kadar
artan oranda orta dizeyli kognitif bozukuluklar, %5
civarinda  da  frontotemporal  lober  demansa
rastlanmaktadir. Bu durum hastalarin  takiplerinde
psikolojik destegin 6nemini artirmaktadir.
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Ulkemizde sinirlt sayida olan bu grup hastalarla ilgili
veriler paylagildiginda kargilasilan sorunlara ¢oziimler
ortaya daha iyi konulabilir.
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