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Amyotrofik Lateral Skleroz (ALS), ortalama 2-5 yil sagkalim gosteren ilerleyici bir motor noron hastaligidir. Uygulanan
tedaviler sadece hastalifin ilerlemesini yavaslatmaya yardimci olmaktadir. Tedavideki bu eksiklikten dolayr ALS'min
kliniklerde multidisipliner semptom temelli yonetimi, hasta i¢in en 6nemli giincel tedavi stratejisi olmaya devam etmektedir.
Bu anlamda hemsireler ALS'nin klinik yonetiminde ekibin faaliyetlerini kontrol etmede, tedaviyi kolaylastirmada, aile
iiyelerine bilingli bakim uygulamalarinda rehberlik etmede ve yasam sonu destek asamasinda kritik bir rol oynar.

Anahtar Kelimeler: Amyotrofik lateral skleroz, semptom, semptom yonetimi, hemsirelik.

ABSTRACT

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a progressive motor neuron disease with an average survival of 2-5 years. The
treatments applied only help slow the progression of the disease. Due to this deficiency in treatment, multidisciplinary
symptom-based management of ALS in clinics continues to be the most important current treatment strategy for the patient. In
this sense, nurses play a critical role in the clinical management of ALS in controlling the team's activities, facilitating treatment,
guiding family members in conscious care practices, and in the end-of-life support phase.

Key Words: Amyotrophic lateral sclerosis, symptom, symptom management, nursing.

1. GIRIS

Motor néron hastaligi olarak da bilinen Amyotrofik Lateral Skleroz ( ALS ) ilk olarak 19.
yiizyilda Fransiz noérolog Jean-Martin Charcot tarafindan tanimlanmistir(1). Diinya iizerinde
ALS prevelanst 3-8/100.000, yillik insidans1 ise 1-2/100.000 olarak bildirilmektedir(1).
Ulkemizde ise veriler kesin degildir (1-2).

Amyotrofik Lateral Sklerozun % 90-95°1 tesadiifi (sporadik), % 3-10’u ailesel (familyal)
olarak goriilmektedir(3). Yapilan ¢aligmalarda ALS ile ilgili 25 tane gen bulunmustur (3).
Ailesel olgularin % 20’sinde, sporadik olgularin ise % 1-5’inde 21. kromozom tizerindeki
CuZn, Superoksid Dismutaz (SODI1) enziminin kodlandigi gen {izerinde mutasyon
bulunmaktadir(3). Genetigin aksine, ALS i¢in ¢evresel risk faktdrlerinin tanimlanmasi daha
zordur(4). Sigara igmek bazi c¢alismalarda artmis ALS riski ile iliskilendirilmistir(4). Agir
metaller, ortam aromatik hidrokarbonlar, bocek ilaglar1 ve siyano toksinler gibi kimyasallarin
riskli olduguna dair karigik kanitlar vardir (4). Yapilan bir meta-analiz ¢alismasinda kafa
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travmasinin risk faktorii oldugu goriilmistiir (4). Yapilan bazi caligmalar, orduda gorev yapan
kisilerin ALS riskinin daha yiiksek oldugunu gostermektedir (3-5).

ALS’1i hastalarda hayatta kalma siiresi 2 ila 5 yil arasindadir (1,2). Bu kotii prognoza
ragmen hastalarin %20'si 5 yil, %10'u 10 yil, %5'1 20 yil veya daha uzun yasamaktadir.
Semptomlarin ortalama baslangi¢ yas1 55°tir (3,4). ALS tanis1 semptomlarinin baglamasindan
yaklasik 9 ila 12 ay igerisinde konulur (2-5). Tanidaki bu gecikme hastalara erken tedavide
zorluk cikartmaktadir. Hastalarda ALS belirtilerinin goriilmeye baslanmasi aslinda motor
ndronlarmin yaklasik% 50 ila% 70'inin kaybedildiginin gostergesidir (2).

Klinik Belirti ve Bulgular

Amyotrofik Lateral Skleroz beyindeki ve omurilikteki motor néronlar1 etkileyen ilerleyici
bir norodejeneratif bozukluktur (6-7). Noronlarda goriilen bu ilerleyici kayip iki farkli ALS
semptomu olarak ortaya ¢ikmaktadir (6). Spinal baslangi¢li hastalarda ekstremitelerde belirgin
bir giic azalmasi goriiliirken, bulbar baslangicli hastalarda yutma giicliigli en O6nemli
semptomdur (6-7). Semptomlar tipik olarak bir ekstremitede giigsiizliik olarak kendini gosterir;
ancak, vakalarin {igte birinde dizartri, disfaji ve solunum fonksiyon bozuklugu ile sonuglanan
bir bulbar prezentasyonu vardir (7).

Amyotrofik Lateral Sklerozdaki diger yaygin semptomlar yorgunluk ve azalmis egzersiz
kapasitesidir. Hastalik ilerledik¢e hastalar temel giinliik aktiviteler i¢in yardima ihtiya¢ duyarlar
(6-8). ALS de goriilen semptomlardan biri de bilissel bozulmadir (7). ALS’li hastalarin %15
inde frontotemporal demans, kisilik degisikligi ve sinirlilik goriilmektedir (4).ALS sadece
motor noronlari etkiledigi i¢in gérme, dokunma, isitme, tat ve koku alma duyusu etkilenmez.
Cogu ALS hastasinin goz kaslar1 etkilenmemistir (7).

ALS hastalarinda fasiyal sinir tutulumu sebebiyle, yiiz ifadesi ile birlikte kas hareketleri,
IX, XII. kraniyal sinirlerin tutulumu sebebiyle konugma, yutma, trigeminal sinir tutulumu
sebebiyle de ¢igneme fonksiyonu kaybedilir (6-8).

ALS semptomlar1 ayrica birincil ve ikincil semptomlar olarak ayrilabilir (6-8). Birincil
semptomlar arasinda kas giigsiizliigii, atrofi, spastisite, konusma bozukluklari, oral
sekresyonlarin  kontroliinde giigliik, yutma giicliigli ve Oliimle sonuglanan solunum
komplikasyonlar1 bulunur (6-8). ikincil semptomlar genellikle birincil semptomlara eslik
ederler; agr1 ve beraberinde giinliik aktivitelerin yerine getirilememesiyle yasam kalitesini
onemli Gl¢iide azaltirlar (6-8).

Hastalik Yonetimi

Giiniimiizde ALS tedavisinde kullanilan Amerikan Gida ve Ila¢ Dairesi (FDA) tarafindan
onaylanmus iki tane ilag vardir (9).

[lk olarak FDA tarafindan onaylanan tedavi, glutamaterjik bir nérotransmisyon inhibitorii
olan riluzoldiir. Riluzol (Rilutek), uyarici nérotransmitter glutamat salinimi tizerinde
engelleyici bir etki yoluyla motor néronlara verilen hasar1 azaltir (9). Klinik ¢alismalarda,
ALS'li hastalarin trakeostomi veya Oliimiine kadar gecen ortalama siireyi 2 ila 3 ay uzattig
saptanmistir (9).
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“Radicava (Edaravone)”, Mayis 2017'de ALS'yi tedavi etmek i¢in onaylanan diger ilag
olmustur. Radicava, sinir hiicrelerine oksidatif stres hasarini dnleyerek ndroprotektif bir ajan
olarak islev goriir (9).

Amyotrofik Lateral Skleroz’da Semptom Kontrolii

Mehta ve ark (2017) yaptiklar1 ¢alismada bir ALS’li hasta hastalik deneyimini soyle ifade
etmistir: “Daha kisa yasam beklentisine sahip olan ALS hastalari, yasam deneyimlerini ve
iligkilerini daha derin hale getirirler. Herkesin tekerlekli sandalyesi oldugu ve hi¢ kimsenin
hayatin krizlerinden sonsuza dek kaginmadigi kavramini anlamak faydali olacaktir” (4). Bu
alint1 ALS hastalarinin yasadigi miicadeleyi gostermektedir ALS'nin zorluklarini kabul etmek
zorunda olmasina ragmen, potansiyellerini en {iist diizeye c¢ikarmalar1 gerektigini
gostermektedir (4). Bu anlamda ALS’li hastalara destek olmak ve semptom yonetimi
konusunda yardimei olmak i¢in etkili bir hemsirelik bakimina ihtiya¢ duyulmaktadir.

Siyalore

Siyalore, ALS'de solunum yetmezligi disindaki en yaygin 6liim nedeni olan aspirasyon
pnomonisine yol agabilen faringeal kas giigsiizligii ile ilgili bir semptomdur (10). ALS
hastalarinda siyalorenin prevalansinin %50 oldugu tahmin edilmektedir (10). Hastalar sik sik
agizlarimi bir mendille silmek zorunda kalirlar veya salginin arttigi durumlarda tiikiirigi
emmek i¢in agizlarina bir kagit havlu veya bez koyarlar (10).

Siyalore icin kabul edilen birinci basamak farmakolojik tedavi se¢enegi antikolinerjik
ilaglardir. Giiniimiizde yeni uygulanan ve geleneksel tibbi tedaviye direngli hastalarda biiyiik
umut vaat eden tedavi sekli ise botulinum toksinidir (10-11).

Hastada goriilen koyu ve yapigkan salgilar hasta i¢in biiyiik bir sorun olusturur. Bu
salgilar sadece tiikiiriik bezlerinden kaynaklanmayabilir, ayn1 zamanda burun ve ag1z mukozasi
da salgilar1 artirabilir. Hastada goriilen bu yapigkan sekresyonlar su kaybinin bir belirtisi
olabilir. Hemgirelerin sivi alimini artirmast konusunda hastay1 desteklemesi gerekir (12-13).

Ayrica agiz i¢inde olusabilecek zararli bakteri iiretimini azaltmak i¢in hastalar diizenli
agiz bakimi yapmaya tesvik edilmelidir (11).

Uyku Bozuklugu

Amyortofik Lateral Skleroz’lu hastalarda goriilen uyku bozuklugunun nedenleri, kas
gligsiizliigline bagl pozisyon degistirmedeki zorluklardan, asir1 sekresyonlardan, anksiyete
depresyondan kaynaklanabilir (11,12). Gece goriilen hipoventilasyon toplam uyku siiresinin
azalmasina neden olarak giindiiz yorgunluguna ve diigiik konsantrasyona neden olur (11,12).
Genel olarak, bozulmus uyku hastalarin yasam kalitesini olumsuz yonde etkilemektedir (12).

Uyku kalitesini artirmak i¢in hemsirelerin iiretecegi ¢ozlimler oldukca cesitlidir. Klinikte
alternatif basingli hava yatagi veya jel kaplama yatak kullanilarak sinirli hareket kabiliyetinden
kaynaklanan rahatsizlik azaltabilir (12). Noninvaziv pozitif basingli ventilasyon, solunumu
onemli 6l¢iide rahatlatir ve hastalarin uyku kalitesini artirmaya yardimci olur (12).
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Solunum Fonksiyonlarinda Degisim

Amyotrofik Lateral Skleroz hastalarinda diyafragmatik ve interkostal kas giiclinde
azalma ve glottis fonksiyonunda bozulma sonucu solunum yetmezligi goriiliir (12,13). Dispne,
ALS de kronik solunum yetmezliginin nadir goriilen bir belirtisidir. Aksine, hastalar genellikle
sik sik gece uyanmalari, sabah bas agrisi, giindiiz asir1 uykulu olma, ortopne ve yorgunluk gibi
noktiirnal oksijen desatiirasyonlari ile ilgili semptomlarla basvurmaktadirlar (12,13).Hastalar
bulbar semptomlar1 ilerledik¢e seslerinde (hacim ve ton) degisiklikler, sekresyonlar
temizlemede giicliik, zayif oksiiriik ve yutma giicliigli yasayabilirler. Hastalara kontrollii bir
sekilde solunum egzersizleri yaptirilarak oksiiriigiin etkinliginin artirilmast saglanir. Yatakta
veya sandalyede pozisyonlar1 ayarlanir.

Hastalarda gerektiginde iki seviyeli pozitif hava yolu basing (BIPAP) ya da siirekli pozitif
hava yolu basinci (CPAP) olarak adlandirilan noninvaziv (NIV) pozitif basingli ventilasyon
cihazlar1 kullanilabilir (12,13). Solunum yetersizliginin baslangi¢ evresinde hastanin
solunumuna destek olmak amaci ile NIV kullanilir (14). Hemsirelerin NIV uygulamasi
yaparken, hasta konforunu en iist diizeye ¢ikarmak ve basi yaralarini en aza indirmek i¢in burun
maskesi, burun yastiklari veya tam yiiz maskesi gibi cihazlar1 tercih etmesi gerekmektedir. NIV,
bol sekresyonlu, biligsel bozuklugu veya bakici destegi eksikligi olan hastalarda kontrendikedir.
Bu nedenle hemsirelerin NIV tedavisi alan hastalar1 dikkatle takip etmesi gerekir (14).

Amyotrofik Lateral Skleroz hastalarinda her 3-6 ayda bir solunum fonksiyon
degerlendirmesi yapilmalidir. Ekspiratuar solunum kas giigsiizliigii etkisiz okstiriige, iist hava
yolu salgilarina ve pulmoner enfeksiyonlara yol agabilir(14).Salgilarin kolay mobilizasyonunu
saglamak i¢in yeterli hidrasyon saglanmalidir (13,14).Onemli néromiiskiiler hastaligi olan tiim
hastalarin yilda bir veya daha fazla doz pnomokok asisinin ve ilgili grip viriisi i¢in yillik
asilarinin yapilmasi 6nerilmektedir (13,14). Hastalar agsilanma konusunda bilgilendirilmelidir.

Beslenmede Degisim

Amyotrofik Lateral Skleroz hastalarinda disfaji, kas atrofisi, depresyona bagli istahsizlik
ve hipermetabolik durum nedeniyle kilo kaybi ortaya c¢ikabilir (15-16).  Semptom
baslangicindan taniya kadar %10'dan fazla kilo kaybinin olmasi ve beden kiitle indeksinin hizli
degisimi progonuzu olumsuz etkilemektedir (16).

Yemek saatlerinde goriilen oksiiriik ve bogulma hissi orofaringeal ve dil gii¢siizliigiiniin
belirtileridir (15,16). Disfaji, ALS'de aspirasyona ve yetersiz beslenmeye yol acarak prognozu
olumsuz yonde etkileyebilir. Bu nedenle etkili bir hemsirelik degerlendirmesi yapilmalidir.
Hemsireler, hastanin sivi ve kati gidalart yutma yetenegini degerlendirmelidir (15,16).
Hastalarda noromiskiiler disfajinin gelismesiyle birlikte sivi gidalarin alimi zorlagir (15,16).
Bu nedenle, hastalara hastaligin erken evrelerinde bile daha koyu sivilar (meyve nektar1 vb.)
almasi1 gerektigi veya ticari olarak temin edilebilen koyulastiricilarin sivi gidalara eklenmesi
gerektigi bilgisi verilmelidir. Hastalar, giivenli yutma eylemini gerceklestirebilmek i¢in kuru
veya ufalanan yiyecekler yerine yumusak ve nemli yiyecekleri tercih etmeleri konusunda
bilgilendirilmelidir (15,16).

Beden kiitle indeksinin normal sinirlarda tutmak i¢in hemsireler hastalari, proteinden
zengin ve yiiksek kalorili diyet almalar1 konusunda bilgilendirmelidir (15,16). Oral alim
yetersiz, cok zahmetli veya yorucu hale geldiginde veya aspirasyon riskine yol agarak giivenligi

357



Amyotrofik Lateral Sklerozda Semptom Yonetimine Genel Bakis Akbas ve Karadakovan

tehlikeye attiginda, viicut agirhigini stabilize etmek icin alternatif beslenme yollar
diisiiniilebilir. Bu yontemler arasinda ALS hastalarinda en ¢ok tercih edilen girisim perkiitan
endoskopik gastrostomi (PEG)dir (14-16).

Agn

Agr, ALS'li hastalarin %57-72'sinde goriilen fakat cogu zaman ihmal edilen bir
semptomdur. ALS hastalarinin yagadigi kronik agrinin ¢ogu ALS'deki motor bozuklugun bir
sonucu olarak ortaya ¢ikmaktadir (17). Agr1 primer olarak kramplar, spastisite ve ndropati
seklinde gorliirken sekonder olarak nosiseptif agr1 seklinde gortilebilir. Agrinin lokalizasyonu
genellikle ekstremiteler, boyun, sirt veya govdedir. Agri, hastaligin ilk evrelerinde diisiik bir
goriilme oranina sahip olsa bile hastalik ilerledik¢e fonksiyon kaybinin artmasiyla beraber daha
siddetli goriilmektedir. Bu nedenle agrinin tedavisi ALS’de palyatif bakimin yonetimi agisindan
oldukga 6nemli olarak kabul edilmektedir (17). Agr1 yonetiminin temel amaci agrinin yarattigi
rahatsizligi gidermek ve agrimin kroniklesmesini Onlemektir (17). Agrimin nedeni
tanimlandiktan sonra hastalara 6zgii kisisellestirilmis tedavi plani olarak farmakolojik veya
nonfarmakolojik yontemler uygulanir. Hemsirelerin agr1 yonetiminde yapacaklari ilk uygulama
ideal agr1 degerlendirmesidir (10,11,17). Daha sonra belirlenen tedavi plani hastaya uygulanir.
Agrn tedavisinde siklikla kullanilan farmakolojik ajanlar nonsteroid anti inflamatuar ilaglar,
opioid olmayan analjezikler, opioidler ve kas gevseticilerdir (17) Hemsirelerin uygulamis
olduklar1 ila¢ tedavisinin etkinligini degerlendirmeleri, tedavi sonuglarmi izlemeleri
gelisebilecek tedavi komplikasyonlarina miidahale etmeleri ve kayit tutmalar gerekmektedir
(17).

Spastisiteden kaynakli ortaya c¢ikan agrilarin yonetimi i¢in diizenli egzersiz, aktif veya
pasif eklem hareket agikligi egzersizleri konusunda hastalar tesvik edilmelidir (17). Bu
yaklagimlar ayrica motor dejenearasyondan kaynaklanan sekonder agriy1 tedavi etmek icin de
kullanilabilir (17). Ornegin, hemsire tarafindan erken agr1 degerlendirilmesi yapilan hastalarda
diizenli bir germe egzersizi ve eklem hareket agiklig1 egzersizleri programi omuz agrisinin
ortaya ¢ikmasini 6nleyebilir (17).

Hastalarda hareket yeteneginin azalmasina bagli olarak ortaya ¢ikan agrilarin yonetmi
i¢in yardimci cihazlar kullamilabilir. Ozel yataklar ve destekleyici yastiklarin kullanilmasi
hastalara bu konuda yardimci olacaktir. El ve ayak bileklerinde olusan kontraktiirlerden
kaynakl1 agrilarin 6nlenmesi i¢in splint uygulamalari hasta i¢in yararl olacaktir. Diismelerin ve
yaralanmalarin 6nlenmesi ve bunlarin yol agacagi agrinin olusmamasi i¢in hemsirelerin hastaya
ve bakicisina giivenli transfer konusunda egitim vermesi gerekmektedir. Hemsireler baston ve
yiiriiteg gibi yardime1 cihazlarin kullanimiyla ilgili hastay1 bilgilendirmelidir (17).

Bagirsak ve Mesane inkontinansi

Kaslardaki atrofi ve hareketsizlie bagli olarak ALS’li hastalarin en sik rastladigi
sorunlardan biri bagirsak ve mesane inkontinansidir (14). Hastalar belirli araliklarla tuvalete
gotiiriilmeli (gilindiizleri 2 saat arayla geceleri daha seyrek olmak {izere) ya da ordek, siirgii gibi
araglar oldugunca hastanin yan1 baginda veya kolay ulasabilecegi yerde bulundurulmalidir (14).
Hemsire hastanin yeterli sivi almasini tesvik etmelidir, ¢linkii hastalar ve bakim verenler idrar
inkontinansindan korktuklari i¢in hastanin s1vi almasini kisitlamis olabilirler (14).
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Tletisim

Amyotrofik Lateral Skleroz hastalarinin  %80-95’1 konusarak iletisim kurma
yeteneklerinin kaybetmislerdir (17). 2014 yilinda Tirkiye’de ALS-MNH (Amyotrofik Lateral
Skleroz Motor Noron Hastaligl) Dernegi tarafindan yiiriitiilen “Yasamak yetmez yasatmak
lazim” adl1 ¢alismadan elde edilen verilere gore, Tiirkiye’deki hastalarin sadece %14 i ileri
teknoloji kullanarak iletisim kurabilmektedir (18).

Dizartri ve iletisim yetenegini kaybetme olasiligi, ALS'li insanlar i¢in korkutucu
semptomlardir. Dizartri ilerledikge, diisiik teknolojili (6rn. Alfabe karti) ve yiiksek teknolojili
(bilgisayar destekli) cihazlar gibi alternatif iletisim cihazlarina ihtiya¢ duyulmaktadir. Yapilan
caligmalar alternatif iletisim cihazlarinin kullaniminin artmasiyla birlikte kisilerin yasam
kalitesinin de arttiginm1 bildirmektedir. G6z hareketi kontrollii ekran klavyesinin son
zamanlardaki gelisimi, herhangi bir uzuv fonksiyonu olmayan Kkisiler igin iletisim
saglamaktadir. Hemsireler ALS hastalarini ve ailelerini bu konuda iiretilen cihazlar hakkinda
bilgilendirebilirler (18-20). Destekleyici ve alternatif iletisim tekniklerinin kullanilmasinda
Saglik Bakanlig1 ve Sosyal Giivenlik Kurumunun destegine ihtiya¢ duyulmaktadir.

2. SONUC

Amyotrofik Lateral Skleroz remisyon veya alevlenme donemleri olmaksizin ilerleyen bir
hastaliktir (21). Hastalarda goriilen semptomlar kalici sakatliklara veya yasami tehdit eden
noromuskiiler solunum yetmezliklerine neden olmaktadir (21). Bu anlamda uzun siireli klinik
izlem ve bakim gerektirir. Hemsireler, ALS yolculuklari boyunca hastalara ve ailelere biitiinsel
bakim ve destek saglamak i¢in kilit konumda yer alirlar. Hemsirelerin, hasta ve bakim verenlere
psikolojik destek saglanmasi, semptom kontroliinlin saglanmasi, ihtiyaglart dahilinde egitim
verilmesi ve yagam sonu bakimin hazirlanmasi gibi bir ¢ok ana odak noktalarinda rolleri vardir.

Cikar Catismasi

Yazarlar arasinda ¢ikar catigmasi yoktur.
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