AMIYOTROFIK LATERAL SKLEROZ (ALS) ve
REHABILITASYONU:



AMIYOTROFIK LATERAL SKLEROSIS (ALS):

* Eriskin tipi motor noron hastaliklarinin en sik olanidir.

e Hem UMN (iist motor ndron)

hem de AMN (alt motor noron) tutulum gosterir.

 Spinal, bulbar veya her iki seviyeyi etkileyebilir.

e  Motor sistemin kronik progresif dejeneratif hastaligidir.
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Motor néron hastaligi,
Ekstansor plantar cevap +
Reflekslerde artis
Spastisite

Fasikulasyon

Zayifhk

Kas atrofisi

Bulbar tutulum
Disfaji-dizartri

Duyusal bozukluk.



* 1850 Aran=> primer muskuler atrofi (PMA)

e 1860 Duschenne=>» primer bulbar palsi (PBP)
* 1865 Charcot=>» primer lateral skleroz (PLS)
> 1878 = PMA + PBP + PLS = ALS
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UMN + AMN kombine

Spastisite nadiren siddetli

Progresif zayiflik

Solunum kasi etkilenimi =» DISPNE

Konusma sirasinda belirgin solunum guicligu

Son dénemlerde VC (vital kapasite) %50’den fazla azalir = VENTILATOR



Etyolojisi tam olarak bilinmeyen kronik progresif hastalik
olup, MS (medulla spinalis) ve MO (medulla oblangata)
motor hucrelerin dejenerasyonu ile kaslarda atrofi ve
fibrilasyon ile karakterizedir.




» Genelde orta yas hastaligi = 40-60 yas,
» Sikhg 100 binde 1-3,

» Erkek/kadin orani 3/2,

» % 5-10’unda ailevi gegis.
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< Primer motor korteks, beyinsapi ve medulla spinalisteki
motor noronlarin dejenerasyonuyla kendini gosterir.
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Otozomal dominant (baskin) ve resesif (cekinik) gecis gosterebilir.

Dominant tipinde baslangic yasi erken,

Resesif tip ise cok daha nadir ve cok erken baslar (2-23 yas), ve cok

daha uzun surelidir.

Semptomlarin baslamasi yoninden etken; travma, enfeksiyon,
beslenme bozuklugu ve fiziksel yorgunluk.




ALS nin Siniflandiriimasi:

l. Sporadik ALS:
e Klasik ALS
e PMA
e PLS
 PBP
e PPBP
Il. Ailesel ALS:
lll. Otozomal dominant:

eSuperoksit dismutaz
(SOD1) mutasyonu

e Non-SOD1 tipi

IV. Otozomal resesif:
e SOD1 mutasyonu
e Kronik juvenil ALS
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J Son 50 yildan beri ALS etyolojisinde:

Agir metal intoksikasyonu,

Viral infeksiyonlar,
Immunolojik hastaliklar,

DNA tamiri enzim defektleri,

N 2 2 2 2

Kalsiyum metabolizmasi bozukluklar,
Mitokondrial bozukluklar

N2

gibi bircok hipotezler Uretilmis fakat hicbiri inandirici delillerle

desteklenememistir.
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Semptomlar :

ALS de kas zayifligi lokal baslar ve komsu kaslara yayilir.

Koldan baslamasi en siktir.
%25’inde bulbar baslangic vardir.
AMN tutulusunda el hareketlerinde glicsuzliuk ve disik ayak,

UMN tutulusunda hantal yiiriyiis, dengesizlik, koordinasyon bozuklugu ve
yorgunluk ilk belirtidir.

Bulbar kaslar tutuldugunda disartri, ses kisikhigi, nazone konusma, salya akmasi,
disfaji olur.

Duyu bozuklugu =2 eldiven — ¢orap - vibrasyon
Cok yaygin kas seyirmeleri veya fasikilasyon.
Kas kramplari.



d EMG de;
— Motor Unitlerin sayisinin azalmasi,
— Kucuk bir hareketle ateslenmeleri,
— Kronik denervasyon ve reinervasyon bulgulari (polifazi ve amplitud artmasi),
— Fasikulasyonlar vardir.



Kan incelemeleri, CT ve MR olasi diger tanilari elimine etmek icin kullanilir.
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O Ortalama yasam siresi 2 - 4 yildir. Nadiren 5 - 10 yildir.

 Bulbus tutulumu olanlar progresyon daha hizlidir.
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DEGERLENDIRME:

Kas kuvveti,

Kisalik,

Fonksiyonel durum,

Eklem limitasyonlari,
Postur,

Solunum kapasitesi,

Spastisite,

Duyu.



REHABILITASYON:

Amac;
Deformiteleri onlemek,
Fonksiyonel kapasiteyi artirmak,

* Aileyi bilgilendirmek.



Yapilmasi gerekenler;

Uygun pozisyonlama,

Hastaligin devresine uygun egzersiz,

Solunum egzersizleri,

Ambulasyon =» ORTEZ,

Ust ekstremite fonksiyonellik = SPLINT,

GYA ve is mesguliyet tedavisi,

Tekerlekli sandalye hasta durumuna gére SECME ve DUZENLEME.
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1 Progresyonu hizli oldugundan kisa yasam siiresi icinde rehabilite
etmek tedavinin temelidir:

 Semptomlari azaltmalk,

* Limitasyon ve kontraktir gelismesine engel olmalk,
* Proksimal eklemlere yonelik egz,

e Aile katilimi,

» Asiri efor gerektiren ve yorgunluk c¢ikaran egz >>KACIN
> Kas kontraksiyonu meydana getirecek GYA >>ONER.



1 ALS; respiratuar problemler 6zellikle egzersiz sliresince ve uyku siiresince ortaya
cikar.

 Erken semptomlar: Solunumun kisalmasi ve GYA aktivite ile bu durumun
progresyon gostermesi.

e Uyku sliresince, REM fazinda hastalar savunmasizdir.

e Uvkuya basladiklarinda rahatsizlik, enerji tikenmesi ve uyanma, sabah bas
agrisi, horlama ve ortopne gelisir.

* Konsantrasyon azalir.

1 Bulbar disfonksiyon ve bozulmus ekspiratuar fonksiyon aspirasyon riskini artirir.

e Agzinda yuvalar tarzda konusma, tedirgin yutma,

> Bu nedenle inspiratuar kas zayifligini degerlendirmek, alterne solunum
(abdominal ve gogilis) 6gretme ve inspirasyon slresince anormal abdominal
hareketligi gozlemek (paradoks) onemlidir.

> Respiratuar kas zayifigi = RESTRIKTIF PULMONER BOZUKLUK =
hipoventilasyon ve hiperkapniye yol acar.



ALS hastalarinda kas zayifligina ek olarak %60’indan fazlasinda ciddi
yorgunluk sikayeti de vardir.

Yorgunluk eklenmesi ile egzersiz limitasyonu artar.

Yorgunluk hem periferal(kas) hem da santral kompanentlerden(SSS)
kaynaklanir.

Mitakondrial disfonksiyon(6zellikle SSS), anterior horn hicrelerinin
motor nodronlarin yikimina bagh olarak aksonal reinnervasyon
olmamasi =2 buyik kas kitlelerinin kiicik motor néronlar tarafindan
innerve edilir.




Rehabilitasyon slireci 6 asamada incelenir:

. ASAMA
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Hasta aktif,
GYA bagimsiz,

ll. ASAMA
* Orta zayiflik,

* Dusuk ayak

Orta derecede zayiflik, Kol elevasyonu ve el kullaniminda
Normal fiziksel aktive ve egzersiz guicluk
> AFO - SPLINT

Kuvvetlendirme egzersizi

Germe egzersizi.

A\

Is ugrasi tedavisi

. ASAMA
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Hasta aktif,

Siddetli zayiflik,

Disiik ayak, intrinsik kas zayifligi =» ATROFI
TS bagimli halde

TS dizenleme

Solunum egzersizleri

Su ici egzersizleri

Omuz askisi.



V. ASAMA
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Hastalik ilerlemis

Alt ekstremitelerde siddetli zayiflik,
GYA bagimli,

Elektrikli TS

Sekonder belirtiler ONLE

Aileyi bilinglendir.

V. ASAMA

VI. ASAMA

*  Maksimum destek,
e Siddetli semptomlar,

» Quadriplejik hastanin
rehabilitasyonuna benzerdir.

* Transfer yontemleri 6nem kazanir.
e Ust ekstremite iyice zayiflamis.

» Sandelye - wc - banyo gegis
kolaylastirici egzersiz - arag se¢imi.

» Evigi diizenleme.
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Dik pozisyon (yaklasik 90°)—> yeme ya da icme esnasinda mutlaka
saglanmalidir.

Beslenme kiiciik pargalar halinde olmalidir.(Yarim kasik ya da bir cay kasigi gibi.)
Beslenme ¢ok yavas olmali, ayni saat icinde yalniz bir gida verilmelidir.
Yemek yerken konusmaktan kag¢iniimahidir.

Agzin bir tarafi zayifsa, besin gliclii tarafa alinarak ¢ignetilmelidir.

Yemek sonunda agiz icinde yanakta ya da disler tGzerinde yemek artigi olup
olmadigi mutlaka kontrol edilmelidir.

Yutma esnasinda govde Oone alinmali, bas asagi cevrilmeli ve cene gogse
yaklasmalidir. >yemek esnasinda yutmanin glclind artirir. Havayolu
korumasini artirir.

Terapist soylemedikce kati ve sivi gidalar ayni anda verilmemelidir.

Beslenme esnasinda ortam iyi ayarlanmalidir. Dis uyaranlarin _etkisi
mumkiin oldugunca azaltiimahdir.

Her 6glinden sonra kisi mutlaka 90° acida 30-45 dakika oturmalidir.




