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Gundiz Asint Uykululuk ile Prezente Olan Amyotrofik

Lateral Skleroz Olgusu

A Case of Amiotrophic Lateral Sclerosis Presenting with Daytime Excessive

Sleepiness
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Amyotrofik lateral skleroz primer motor korteks, kortikospinal yolaklar,
beyin sapi ve spinal kordda progresif motor néron dejenerasyonuyla
seyreden norodejeneratif bir hastaliktir. Hastalik tst ve alt motor
néron tutulumuna bagl olarak kol ve bacaklarda asimetrik gli¢stizliik,
hiperrefleksi, kaslarda erime, kramplar, seyirme, yorulma, konugsma ve
yutma glicliigli, emosyonel labilite gibi yakinmalarla baslayabilmektedir.
Amyotrofik lateral sklerozda uyku bozukluklari genellikle hastaligin
seyri sirasinda ortaya cikabilmektedir. Burada giindiiz asin uykululuk ile
prezente olan bir amyotrofik lateral skleroz olgusu sunulmustur.
Anahtar Kelimeler: Amyotrofik lateral skleroz, uyku bozukluklar,
glindiiz agir uykululuk, motor néron

Abstract

Amyotrophic lateral sclerosis is a neurodegenerative disease with
progressive motor neuron degeneration in primary motor cortex,
corticospinal pathways, brain stem and spinal cord.

The disease may start with asymmetrical weakness in the arms and
legs, hyperreflexia, myolysis, cramps, twitching, fatigue, difficulty in
speech and swallowing, emotional lability due to upper and lower
motor neuron involvement. Sleep disorders may occur generally during
the course of the disease in amyotrophic lateral sclerosis. Here a case
of amyotrophic lateral sclerosis presenting with excessive daytime
sleepiness was presented.

Keywords: Amyotrophic lateral sclerosis, sleep disorders, excessive
daytime sleepiness, motor neuron

Giris

Amyotrofik lateral skleroz (ALS) klinik ve herediter heterojenite
Ozelligi olan norodejeneratif bir hastallk olup progresif
seyirli gugsizlik, kas atrofileri ve 2-5 yil icerisinde olimle
sonuclanabilen primer motor korteks, kortikospinal yolaklar,
beyin sapi ve spinal kordda motor néron dejenerasyonu ile
karakterize bir hastaliktir (1). Genellikle motor semptomlarin
klinige hakim oldugu hastalikta kognitif, davranigsal ve uyku
bozukluklar gibi non-piramidal belirtilerin oldugu ¢oklu sistemik
tutulumlarin bildirimi de artmistir (2,3).

Popllasyonun %2,5-9'unda gorilen glindiz agsin uykululuk
onemli bir uyku bozuklugudur (4,5). Giinduz asiri uykululuk
yasam kalitesini ve gunliik aktiviteleri etkileyebilir ve yagsam
kalitesini azaltir. ALS’de diyafram tutulusu ile birlikte uyku iligkili
solunumsal bozukluklarin varligindan s6z edilmektedir. Ancak
hastaligin ilk semptomu olarak giindiz asin uykululuk daha
once tanimlanmamustir.

Bu yazida guindiiz asin uykululuk nedeniyle basvuran ve
incelemeler neticesinde ALS tanisi alan bir olgu sunulmustur.

Olgu Sunumu

Altmis iki yasinda erkek hasta, uyku poliklinigine giin ici asiri
uykululuk yakinmasi ile bagvurdu. Bir buguk yil nce seyir halinde
uyududu icin trafik kazasi yaptigi 6grenildi. Son 1 yildir glindiiz
sik sik uyuklamalari oldugu, son 7-8 aydir giin icinde devaml
uyuklama nedeniyle calisamadigi, glnlik yasam aktivitelerini bir
kisinin destedi ile strdrebildigi 6grenildi. Horlama bulgularinin
oldugu, oturur pozisyonda uyudugu ve apnesinin net olmadigi,
sabah belirgin olmak Uzere yorgun kalktigi, bas-boyunda
terleme ve agiz kurulugunun eglik ettigi belirtildi.

Ozgegmisinde koroner kalp hastaligi, hipertansiyon, diyabetes
mellitus ve bir buguk yasinda gecirilmis poliomyelit Oykusi
vardi. Noroloji klinigine yatirilan olgunun kan basinci 140/80
mmHg, nabiz 105 atim/dk, solunum sayisi 12/dk ve ates
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36,7 °C olculdi. Norolojik muayenede sol alt ekstremitede
proksimal ve distal kas gruplarinda yaygin atrofi (poliomyelit
sekeline bagli oldugu dusiinildi) mevcuttu. Takipleri sirasinda
arteryel kan gazinda (AKG) oksijen satiirasyonunda belirgin
diusme (SaO,: %81,7, pH: 7,34, PaO,: 48,7 mmHg, PaCO,:
53,5 mmHg, HCO,: 28,5 mmol/L) olmasi ve solunum sikintisi
nedeniyle herhangi bir inceleme yapilamadan noroyogun
bakima alindi. Endotrakeal entlibasyon yapilan olgu mekanik
ventilatore baglandi. AKG iimh hiperkapnik seyreden olgu 24
saat sonra ekstiibe edildi. Stabilize olan hastaya yogun bakimda
yattigi sure icinde uyku laboratuvarinda polisomnografik (PSG)
incelemesi yapildi. Hiperkapni ve ortopne nedeni ile kayit oturur
pozisyonda ve nazal O, destedi ile tamamlandi. PSG, 2007
Uluslararasi Uyku Bozukluklari Kayit ve Skorlama kriterlerin
gore yapildi. Kayit sirasinda, 6 kanal elektroensefalografi
(F4-M1, C4-M1, 02-M1, F3-M2, C3-M2, 0O1-M2), iki
kanal elektrookilografi, cene, sag ve sol tibialis anterior
elektromyografi, viicut pozisyonu, oronazal hava akimi, torakal
ve abdominal solunum hareketleri, elektrokardiyografi, solunum
sesleri kaydi, oksijen satlirasyon ve senkron video parametreleri
kullanilarak yapilmistir. Polisomnografi sonuclar Tablo 1'de ve
uyku, kalp hizi degiskenligi ve oksijen saturasyon histogramlari
Figlir 1'de gosterilmistir.

PSG’ye gore apne-hipopne indeksi 0,5, arousal indeksi 61,9,
kayit siiresince minimum oksijen saturasyonu %94 belirlendi.
Uyku makrostriktirii degerlendirildiginde, hastanin derin uyku
ve hizli g6z hareketi uyku doneminin gozlenmedigi dikkati cekti.
Yogun bakim takiplerinde, nazal oksijen desteginden ayrildiginda
hiperkapni gelismesi Uzerine, etiyoloji arastinlmak lizere Gogus
Hastaliklari klinigine devredildi. Hastanin kisa bir slire sonra
non-invaziv mekanik ventilasyon oOnerileri ile taburcu edildigi
ogrenildi. Kontrole gelmeyen hasta yaklasik 6 ay sonra acil
servise yutma gugligu ve solunum sikintisiyla basvurdu ve
noroyogun bakima yatirildi. Norolojik muayenede birinci ve
ikinci motor néron bulgulari, asimetrik kuadriparezi (kas gtict
degerlendirmesi siniflamasina goére sag Ust ve alt ekstremite
kas glicti 3/5, sol ust ve alt ekstremite kas gucii 4/5) ve sol alt
ekstremitede yaygin kas atrofisi mevcuttu. Kan basinci 94/63
mmHg, nabiz 116/dk, solunum sayisi 32/dk ve ates 37,7 °C
ve AKG’da pH 7,29; paCO, 71,4 mmHg ; paO, 24,8 mmHg
ve HCO, 33,6 mmol/L idi. Entlibe edilerek mekanik ventilatére
baglandi. Serebral manyetik rezonans gorintilemesinde (MRG)
serebral atrofi ve periventrikiiler kronik iskemik degisiklikler;
spinal MRG’de diskopatik degisiklikler izlendi. Bilgisayarli toraks
tomografisinde bilateral plevral eflizyon ve bilateral alt loblarda
pnomonik konsolidasyon alanlari izlendi. Antibiyoterapi baglandi.
Elektromiyografi incelemesinde duyusal ve motor sinir iletim
hizlan normal, kranyal sinir innervasyonlu kaslar dahil olmak
Uzere kronik norojenik degisiklikler, rejenerasyon tnitleri, motor
Unit potansiyel kaybi ve dev Unitler saptanan olgu ALS olarak
tanindi. Yatisin 15. giinlinde uzamis entiibasyon nedeniyle
perkiitan trakeostomi acildi. Nazogastrik beslenme tiplyle
beslenen olguya 22. giin perkitan endoskopik gastrostomi
(PEG) acildi. Yatisinin 27. giiniinde, ev tipi mekanik ventilatorde
izlenen ve PEG yoluyla beslenen olgu taburcu edildi.
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Tartisma

ALS hastalarinda uyku ile iliskili yakinmalar sik olarak bildirilmistir.
insomnia, gece sk uyanmalar, kabuslar, sabah basagrilari
ve gindiz agin uykululuk bu hasta grubunda sik gérilen
yakinmalar olup bunlarin bozulmus kan gazi degisimi ve
hipoventilasyonla iliskili oldugu distiniilmektedir (6).

Tablo 1. Polisomnografi bulgular*

Sure (dk.) TUS %
Yatakta kaldigi siire 250,8 -
Uyku periyodu 211,5 -
Toplam uyku siiresi 110,5 %100
Toplam evre N1 uyku 27,5 %24,9
Toplam evre N2 uyku 83 %75,1
Toplam evre N3 uyku 0 %0
Toplam HGH uyku siiresi 0 %0
Toplam hareket siiresi 0 -
Toplam uyaniklik siiresi 140,3 -
Uyku periyodu sirasinda uyaniklik siiresi | 101,0 -
Uyku lantansi 29,5 -
Daimi uykuya baslama latansi 29,5 -
Evre N2 baslama latansi 31,5 -
HGH uyku latansi 0 -
Uyku etkinligi %44,1 -
Uyku devamhhig %52,2 -
Apne/hipopne indeksi 0,5 -
Arousal indeksi 61,9 -
Oksijen satiirasyonu <%88 (dk) 9,1 -
Toplam PBH 16,3 -
Dk: dakika, HGH: Hizli g6z hareketi (rapid eye movement), PBH: Periyodik bacak
hareketleri, TUS: Toplam uyku stiresi
*Hasta dik oturur pozisyonda ve nazal oksijen destegi ile kayit yapilmistir

Funge fy S— — = f— ™ _ -
a |
CER
W 128 '
b " r Ti""d r '}Li..am_r ; rn.'r WfThr i
mE i ARt '
i 1| Al ]
= 4 T oy W Ay ==
Ball By A -.lmr\ | 1 e
C n%

Figiir 1. Uyku (a), kalp hizi degiskenligi (b) ve oksijen satiirasyona

(c) ait histogram kayitlari
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Takip sirasinda hastalarin yaklasik 2/3’Une bir uyku bozuklugu
eslik etmektedir. Ancak uyku bozukluguyla prezente olan ALS
literatiirde daha once bildirilmemistir. Genel popiilasyonda
%2,5 ile %9 arasinda bildirilen glindiiz asiri uykululuk ALS tanisi
almis hastalarda %26,4 olarak bildirilmistir. ALS olgularinda
glindiiz asin uykululuk durumunun saglikh kontrollere gore 4,1
kat daha fazla oldugu gosterilmistir (7).

ALS olgularinda gorilen uyku bozukluklari nedenleri icerisinde
azalmig mobilite, fiziksel travmalar, immobil olgularda pozisyonel
diskonfort, kas kramp ve agrlarn ve kaslardaki myokloniler
sadece bazilarini olusturmaktadir. Ayrica bulber, diyafragma
ve interkostal kas gli¢csiizligl nedeni ile ortaya ¢ikan solunum
sorunlari da uyku bozukluklarinin diger nedenleri arasindadir
(6).

Bu hastalarda uykuyu baglatma, devam ettirme ve dinlendirici
olmayan uykuile sonuglananinsomniyle siklikla karsilagiimaktadir.
Huzursuz Bacaklar sendromu ALS olgularinda poptilasyona gore
daha sik goriilmekte ve insomniye yol a¢cmaktadir. Kas agr
ve kramplar bu olgularda oldukca sik goriilmektedir. Uyku
kalitesini ve devamliligini ciddi diizeyde etkilemektedir.
Olgumuz ilk yatisinda Obezite Hipoventilasyon sendromu (OHS)
olarak taninmig, ancak etyolojisi net aydinlatiimadan baska bir
klinige devredilmistir. Oykiideki poliomiyelit sekeli nedeni ile
Postpolio sendromu ya da diger diyafragma, interkostal kas
gligsuzliigu ile giden kas hastaliklarinin arastinlmasi planlanmugtir.
OHS, oberzite varliginda baska bir sebep (norolojik, muskuler,
mekanik ve metabolik) olmadan hiperkapniye yol acan
hipoventilasyon sendromudur (8). Hastanin VKi: 31 kg/m?
olarak belirlendi, ancak OHS tanisi icin gerekli olan nedenler
arastinlmamisti. Alti ay sonra yapilan nérolojik muayenesinde
birinci ve ikinci motor néron bulgulari nedeni ile hastada
hipoventilasyon nedeninin akkiz kas hastaligi oldugu kanaatine
varildi.

Sonug olarak ALS seyrinde uyku bozukluklari sik gorilmekle
birlikte uyku bozukluguyla baslangi¢c oldukca nadirdir. ALS’ye
bagl kas agrilari, kramplar, immobilite, myokloniler, anksiyete ve
depresyon hastaligin seyrinde ortaya ¢ikan uyku bozukluklarini
aciklayabilir. Olgumuzda oldugu gibi, ALS tanisindan once
gelisen glnduz asin uykululuk ve hipoventilasyonun ALS
gibi norodejeneratif bir hastaligin ilk belirtisi olabilecegi
gorilmektedir. Daha ©once primer akciger hastaligi oykisu
olmayan bir hastada hipoventilasyona ait yakinma ve bulgular

saptanirsa akkiz néromuskdler hastaliklarin arastiriimasi gerektigi
akilda tutulmalidir.
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