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Amiyotrofik Lateral Skleroz (ALS)
hastalariyla iletisim ve giincel teknolojiler

Communication with the patiens of Amyotrophic
Lateral Sclerosis and current technology
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Ozet

ALS (Amiyotrofik Lateral Skleroz) hastalig ilerleyici, teda-
visi olmayan, norodejeneratif bir hastaliktir. Kortikal ve spinal
motor ndronlarin dejenerasyonu sonucu ilerleyici kas giigsiizligi
olusur. Ortalama baglangi¢ 55 yas civari, prevalansit 3-8/100.000,
insidanst ise 1-2/100.000 civarindadir. Solunum ve yutma
glicligii nedeniyle ortalama yasam siiresi 3-5 yil civarindadir.
Artan kas gii¢siizliigii nedeniyle hastalarin yasam boyu bakima
ihtiyaclari vardir. Hastalarim bilissel yetenekleri, otonom sistem
ve ekstraokiiler kaslar saglam kalmaktadir. Gerekli tibbi destek
ve iyi bir bakim verilen hastalar 10 yildan fazla yasatilabilirler.
ALS hastalarinin 6nemli sorunlarindan birisi de afazi ve istemli
hareket kaybina bagl olarak ortaya ¢ikan iletisim gii¢ligiidiir.
(AAC) ile ALS
hastalarinin iletisim sorunu ¢oziilebilir. Bu derlemede ALS’de

Glintimiizde yardimci teknoloji iiriinleri

onerilen yardimer iletisim tekniklerinden s6z edilmektedir.

Anahtar kelimeler: ALS, MNH, Motor Noéron Hastaligi,
iletisim, yardimct teknoloji

Summary

ALS (Amyotrophic Lateral Sclerosis) is a progressive, neu-
rodegenerative terminal disease with no known cure. ALS causes
progressive muscular weakness due to the degeneration of motor
neurons in the brain and spinal cord. The average age at onset is
55 years, and prevalence rate is 3 to 8 per 100.000 and annual inci-
dence rate is 1 to 2 per 100,000. Death due to respiratory failure oc-
curs on average 3 to 5 years after symptom onset. Patients need life
time care because of the progressive muscle weakness. Cognitive
abilities, autonomic system and extraocular muscles remain intact.
Patients who receive the necessary medical support and good care
can live for more than 10 years. Communication difficulty, which is
caused by speech and movement loss is the major problem of ALS
patients. Today, the assistive technology products (AAC) may help
the patients with communication difficulties. In this review, the as-
sistive communication techniques suggested in ALS are mentioned.

Key words: Amyotrophic Lateral Sclerosis, als, assistive technol-
ogy, augmentative alternative communication.
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Giris

Amiyotrofik lateral skleroz (ALS) en sik goriilen
kazanilmis motor ndron hastaligidir. Ulkemizde kesin
rakamlar olmamakla birlikte diinya iizerinde prevalan-
s1 3-8/100.000, yillik insidans1 ise 1-2/100.000 olarak
bildirilmektedir. Ortalama baslangi¢ yasi 55 yastir.
Aile oykiisiiniin oldugu formlarda bu yas daha erke-
ne kaymaktadir. Erkek / kadin orani: 1,6/1’dir. Semp-
tomlarin baglamasini takiben ortalama yasam siiresi
3-5 yi1l olmakla birlikte hayatta kalma siiresi hastadan
hastaya c¢ok degiskenlik gostermektedir.

Hastalar genellikle solunum yetmezligi ve bu neden-
le gelisen komplikasyonlara bagli olarak kaybedilmek-
tedirler. Hastaligin ilerleyen donemlerinde hastalar mo-
tor fonksiyonlarini kaybeder. ilerleyici kas gii¢siizliigii
nedeniyle konugma, yutma, el hareketleri, yliriime gibi
fiziksel yeteneklerini kaybeden hastalar ile iletisim
kurmak giderek zorlasmaktadir. ALS hastalarinin %10
kadarinda ALS ile birlikte demans goriilmektedir. Has-
talarin %90°1inda bilissel bozukluk goriilmez. Bu agi-
dan bakildiginda hastalarin ¢ogunlugunun, bilissel ye-
tenekleri korunmus ve oryantasyonu tamdir.”

ALS hastalarinda fasiyal sinir tutulumu nedeniyle,
yiiz ifadesi ve kas hareketleri, [X, XII. kraniyal sinirle-
rin tutulumu nedeniyle konusma, yutma, trigeminal
sinir tutulumu nedeniyle de ¢igneme fonksiyonu kaybe-
dilir. Hastalarin %5 kadarinda “locked-in” sendromu
goriilmektedir.

Locked-in sendromu; ventral pons bolgesinin lez-
yonlarinda ortaya ¢ikan, kuadripleji, anartri, disfaji
bulgular1 veren, nadir goriilen bir norolojik sendrom-
dur. Hastalarda istemli motor fonksiyon bozuklugu
gelisir. Biligsel yetenekler ise saglamdir. Optik sinir ve
III, TV, VI. kraniyal sinirler, ekstraokiiler kaslar genel-
likle saglam kalmaktadir. On yillik sag kalim orani %
80 gibi yiiksek bir oranda bildirilmistir. Locked-in
sendromlu hastalarin ¢evresi ile iletisim kurabilmesi
cok zordur. Yardimci teknoloji iiriinleri ile iletisim
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kurulmas1 mimkiindiir.(V

[letisim, temel insan haklarindan birisidir. insanlar
temel istek ve gereksinimlerini iletebilmesi i¢in konus-
ma, yazma, jest ve mimikler, isaret dili gibi fiziksel ile-
tisim yodntemlerini kullanirlar. Iletisimin amaci, bilgi
aktarimi, sosyal yakinlagsma, sosyal statli belirleme ve
icsel diyalog kurmaktir.®

ALS hastalarinda iletisime engel olan ndrolojik
nedenler genellikle hastaligin baslangig tiiriine gore de-
gisebilir. Bulber belirtilerle baslayan ALS hastalarinda
konugma, yutma ve solunum giicliigii erken donemde
ortaya c¢ikmaktadir. Bu hastalarda el becerileri daha
sonra bozulmaktadir. Spinal (limb tipi) baslayan ALS
hastalarinda el becerileri, yiirtime gibi yetenekler erken
donemde kaybedilmekte buna karsilik konusma, yutma,
solunum giicliigli gibi bozukluklar daha ge¢ donemde
ortaya ¢ikmaktadir. Hastaligin ilerleyici olmasi nede-
niyle sonucgta ALS hastalarinin %80-95’1 konusarak
iletisim kuramaz hale gelmektedir.®

ALS hastalarinin %80-95°1 konusarak iletisim kura-
mamaktadir.(¥ Hastalarin %82,6’s1 iletisim olanakla-
rindan yoksun iken, %14’1 ileri teknoloji kullanarak
iletisim kurabilmektedir.®

Bulber tutulumlu ALS’de konugma anlasilirligi a-
zalmaya bagladiginda konusma yetenegini rehabilite
etmek yerine iletisimi saglayacak diger yontemlere
odaklanmak gerektigi {izerinde durulmaktadir.) Ko-
nusma egzersizleri yorucu olacagi i¢in norolojik ko-
tiillesmeyi hizlandirabilecegi, egzersizler sonucunda be-
lirli bir fayda goriilmeyince hastanin cesaretini yi-
tirebilecegi, psikolojik agidan travma yasayabilecegi
diistintilmektedir.®

Yardimci teknoloji - Assistive Technology

Engelli bireylerin engeli nedeniyle zorlandiklar1
veya yapamadiklari islevleri yapabilmelerine imkan
veren her tiirlii teknolojidir.®
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Destekleyici ve Alternatif iletisim Teknikleri -
Alternative Communication (AAC)

Konusma yetenegini kaybeden bireylerde istekler,
gereksinimler, diisiinceler ve fikirlerini anlatabilecek-
leri her tiirli iletisim bi¢imidir.? American Speech-
language and hearing Association tanimlamasina gore
AAC klinik arastirma ve egitim alamdir. Gegici/kalic
norolojik hasar, hareket kisitlilig1, sosyal hayata katilim
kisithligi, konusma ve lisan problemleri, isitsel kavra-
ma, yazili ve sozlii iletisim konularinda ¢alisir.® AAC
teknolojileri, Occupational Terapi ¢alisma alanindadir. ?

ALS hastalar, ilerleyici kas giigsiizliigli nedeniyle
konusma, el becerisi, kalem kullanma, bir butona bas-
ma gibi fiziksel yetenekleri zamanla kaybetmektedir.
Bulber tutulumlu ALS hastalarinda disfaji, afazi, di-
yafram paralizisi erken donemde ortaya ¢ikmaktadir.
Konusamayan ve diger iletisim yontemlerini kulla-
namayan ALS hastalarinin, giinliik fizyolojik gereksi-
nimlerini iletebilmesi giderek zorlasmaktadir.®)

ALS hastalarinin %10 kadarinda ALS ve frontotem-
poral demans bir arada goriilmekte, %90 kadarinda ise
biligsel yetenekler saglam kalmaktadir.©

AAC ¢oziimleri temelde iki grupta incelenir:
1- Diigiik teknoloji, diigiik maliyet

Kas gili¢silizligli veya spastisite, koordinasyon bo-
zuklugu olan hastalarda iletisim i¢in kullanilabilecek,
ucuz ve pratik ¢oziimler vardir. Bu tiir iletisim ydnte-
minde genellikle bir yardimc1 gereklidir. Ellerini kul-
lanabilen hastalar i¢in kalem, kagit veya yazboz tah-
tast gibi her yerde kolaylikla bulunabilecek gerecler
kullanilabilir. Ellerini kullanamayan hastalar icin al-
fabe tablosu veya en sik kullanilan sozciikleri igeren
sozclk listesi tablosu, kigisellestirilmis iletisim tablo-
su kullanilabilir. Tablolar satir ve siitunlardan olusur.
Hastanin gorebilecegi sekilde tabloda dnce satir goste-
rilir. Hastanin anlatmak istedigi kelimenin harfler hangi
satirda ise hasta goz kirpar veya fark edilebilecek bir
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hareketle onaylar. Daha sonra segilen satirdaki siitunlar
gosterilir. Istenilen harfe gelince hasta isaret verir.

Saydam alfabe tablosu: Pleksiglas gibi seffaf bir
malzeme iizerine alfabe harfleri dort ana bakis yoniinde
gruplar halinde paylastirilir. Hastanin karsisina gegilir.
Seffaf tablo hasta ile yardimci arasinda gz hizasinda
tutulur. Hastanin bakis yoniindeki harflerden kelime
olusturulur.

Laser isaretleyici: Herhangi bir ekstremite veya ba-
sin1 hareket ettirebilen hastalarda kullanilabilir. Hasta
lazer isaretleyiciyi bir tablodaki harfleri isaret etmek
i¢in kullanir.

2- Yiiksek teknoloji, yiiksek maliyet

Fiziksel kas giicti ile klavye kullanamayan hasta-
larda elektrik veya elektronik donanimli ¢dziimler
mevcuttur. Klasik bilgisayar fare ve klavyesi yerine er-
gonomik, modifiye edilmis fare veya harekete duyarl
fare, yardimci teknoloji giris aygitlart kullanilabilir.
Bunlar; ergonomik fare, joystick, gamepad, switch (a-
nahtar), eyetracker (goz takip sistemi) gibi ileri teknolo-
jiiceren donanimlardir. Son yillarda Elektro-okiilografi
(EOQ), Elektromiyografi (EMG) ve Beyin Bilgisayar
Arayiizi (BCI) gibi donanimlar da giderek kullanim
alan1 bulmaktadir.”-'?

[leri derecede fiziksel engelli ve mental fonksiyonlari
saglam olan bireylerde EOG (elektro-okulograf) yonte-
mi ile iletisim kurabilmek amaciyla deneysel calismalar
da yapilmistir.®

AAC Bilgisayar Coziimleri

Bilgisayarlar baslica iki isletim sistemi ile ¢alisir.
Windows, Mac os en ¢ok kullanilan isletim sistemleridir.
Bunlarin disindaki sistemler genellikle erisilebilirlik
acisindan yetersizdir.

Windows, Mac os sistemlerde genellikle erisilebilir-
lik mentileri pek ¢ok standart 6zelligi igermektedir.
Ornegin, gérme engelliler i¢in ekran okuma, az géren-
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ler i¢in yiiksek kontrast goriintii segenegi, fiziksel
klavye kullanamayanlar i¢in sanal ekran klavyesi, fare
isaret¢isi ayarlari, yapiskan tuslar gibi erisilebilirlik
secenekleri mevcuttur.!

Fiziksel engelli bireylerin el becerileri, kas giicline
uygun fiziksel kosullar saglanmalidir. Ergonomik el,
kol destegi, uygun fare se¢cimi, uygun kullanim yiizeyi
gibi kisisel ¢oziimler saglanmalidir.

Glnitimiizde, en ¢ok kullanilan teknolojik triinler,
ALS hastalar1 i¢in baz1 ¢oziimler sunmaktadir. Ipad,
akillr telefonlar (Sanal Klavye, Swype), metin okuyu-
cu (text-to-speech) cesitli Android uygulamalari, ALS
hastaliginin baslangi¢c doneminde iletisim i¢in yardim-
c1 olabilmektedir.('-1?

Head-mouse (Bas faresi)

Ellerini kullanamayan engelliler i¢in tasarlanmis,
bas hareketleri ile bilgisayar kullanmaya yardime1 bir

9

teknolojidir. Baz1 kaynaklarda “assistive mouse”, “ca-

mera mouse”,
Web Kamera ile ¢alisan yazilimlar bas veya hareketli

bir nesneyi takip ederek fare denetimine yardimci olur-

webcam mouse” olarak da soz ediliyor.

lar. Bu nedenle eyetracking (g6z bilgisayari) sistemlere
kiyasla olduk¢a ucuz ¢6ziim saglar.

Bas hareketleri ile bilgisayar kullanmak igin basit
bir kamera ve bir yazilim yeterlidir. Ucretsiz yazilimlar
internet ortaminda bulunabilir.

Camera Mouse: Boston Koleji ve Boston Univer-
sitesi arastirmacilar1 tarafindan gelistirilmistir. Prog-
ramin Ozelligi, kamera karsisinda herhangi bir noktay1
secip mouse hareketlerine doniistiirebilirsiniz. Ornegin
burnunuz, c¢eneniz, alniniza yapistiracaginiz parlak-
kontrast bir noktay1 kamera karsisinda hareket ettire-
bilirsiniz. Ekrandaki fareyi dilediginiz gibi hareket et-
tirebilirsiniz. Tiklamak istediginiz yerde bir siire sabit
durdurdugunuzda programin kendisi otomatik tiklama
yapar.'¥)
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Head-mouse (assistive mouse): Bu program, ylizi-
niizii tanir ve basinizi hareket ettirerek ekrandaki fareyi
dilediginiz gibi hareket ettirebilirsiniz. Tiklama i¢in bir
stire sabit durmaniz gerekir.

Eviacam: Tirkce ve otomatik kalibrasyon 6zelligi
olan bir yazilimdir. Ayrica fare tiklamas1 yardimci me-
niisli vardir. Web Kamera ile ¢alisan yazilimlarin avan-
tajlari, piyasada 20-50 tl arasinda bulunabilen sadece
basit bir kamera ile ¢alisabilmesi ve yazilimlarinin free-
ware (licretsiz) olmasidir. Dezavantajlar1 ise, web ka-
meralarin 30 fps® (frame per second) civarinda olmasi
nedeniyle hareketi yavas takip etmeleri, az i1sikta ve
gece ¢ok daha yavas ¢alismalaridir.('¥

Infrared kamera, yukarida anlatilanlarin ticari siirii-
miidiir. infrared Kamerasi ve 6zel yansitici noktalart
ile birlikte satilir. Infrared kamera 6zellikleri sayesinde
120 fps goriintii alabilir. Gece, karanlikta dahi ¢ok has-
sas mouse denetimi yapilabilir. Fare tiklamasi1 yardimci
cubugu ve ses komutlu tiklama, fare hassasiyeti ayarlari
vs 6zelligi de mevcuttur.

“Switch” (Anahtarlayici) Kullanimi

Basit tanimiyla bir elektrik akimi anahtaridir. Ha-
rekete gegirmek i¢in fiziksel hareket gerekir.

Switch arabirimleri fiziksel bir hareketi bilgisayara
iletmeye yarayan cihazlardir. Bunu iki sekilde yapabi-
lirler: Birinci tip en basitidir. Donanim olarak kendini
standart bir giris aygitina benzetir (fare veya klavye gibi)
ve her hareket durumunda bilgisayara benzedigi aygitin
bir 6zelligini gonderir. Bu bir “enter” veya “space” tusu
olabilecegi gibi farenin sol tusu veya orta diigmesi ya da
herhangi bir tus grubu olabilir. Biraz gelismis modelle-

*FPS (frame per second) FPS, saniyelik goriintii sayisi, ¢er¢eve
orani, saniyedeki ¢erceve sayisi ya da ¢cergeve frekansi olarak da
bilinir. Fps diistiikce goriintiiler akiciligint kaybeder, yiikseldik¢e
de akicilik artar. Yiiksek fps hizi daha akici bir goriintii saglar

(Yazarlarin notu).
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rinde cihaz iizerindeki “dip switch’’lerle veya yazilimla
bu tus ve tus kombinasyonlari tanimlanabilir. Basit
tiir switch arabirimleri, sadece bunlarla calisabilecek
yazilimlarla, yani single switch yazilimlar ile bera-
ber islevseldir. Bu yazilimlar genellikle egitim ve
AAC yazilimlar1 olmasina ragmen, bazi ekran klavye
yazilimlarinin da (6rnegin Windows Ekran klavyesi -
OSK) bu tus kombinasyonlar ile harekete ge¢ip tarama
yapabildigini biliyoruz. Standart yazilimlar ise engelli
kullanim1 diigiiniilmediginden basit switch arabirimle-
rinde islevsiz kalmaktadirlar.

Goz takip sistemi (eyetracking)

G0z hareketleri infrared kamera ile takip edilir. Pupil
isaretleyici olarak 800-1200 nm infrared 151k kaynagi
kullanilir."? Goz takip sistemi ALS ve ileri derecede fi-
ziksel engelli hastalarda temel iletisim, miizik tedavisi,
rehabilitasyon amaciyla kullanilmigtir.(®

Beyin Bilgisayar Arayiizii (BCI)

BCI sistemleri farkli kombinasyondaki elektrotlar
ve bu elektrotlardan alinan elektriksel sinyallerin farkli
sekillerde analiz edilmeleri ile gergeklestirilirler. Dono-
ghue, Braingate projesinde invaziv olarak korteks mo-
tor bolgeye elektrod implantasyon yapmuigtir.(!%17)

Sonuc¢

ALS hastalig1 ilerleyici bir hastaliktir. Yardime1
teknoloji triinleriyle ilerleyici fiziksel duruma uygun
¢Oziim bulmak ¢ok zor olmaktadir. Bu nedenle ALS
hastaliginin ileri asamasinda bile goz kaslarinin ve gor-
menin saglam kalmasi iizerine odaklanmak ve ¢6ziim
sunmak gerekmektedir.

GO0z takip sistemi (eyetracking) ALS, locked-in sen-
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dromu gibi ileri derecede fiziksel engellilik olusturan
hastaliklarda diinyada altin standart olarak kabul edil-
mektedir.

Ulkemizde, Eyetracking sistemler heniiz sosyal gii-
venlik kapsaminda degildir. Diinyada AAC (augmenta-
tive alternative communication) ve assistive commu-
nication standartlarimda olan iriinlerin Tirkiye’deki
fiyatlar1 3000-6000 € (opsiyonlu) civarindadir. Kisisel
O6deme i¢in oldukca pahalidir.

ALS hastalari, adeta giiniin 24 saati ailesiyle birlik-
te hastalikla miicadele etmektedir. Hastaligin tibbi ve
diger sarf malzemesi, elektrik, bakici masraflari oldukga
yiiksektir. Bunedenle aileler giderek yoksullagmaktadir.

ALS hastalarinin 6zellikle yasamsal tibbi ihtiyacini
bile karsisindakine iletememesi nedeniyle esler veya
bakim verenler 24 saat hastanin gézlerine bakarak ihti-
yacini anlamaya ¢aligmaktadir. Oysa goz hareketleri ile
eyetracking iletisim bilgisayari, sorunu ¢ozecek nitelik-
tedir.

ALS hastalar1, yasadiklar1 her seyin farkindadirlar.
Isitme, gorme, dokunma, agr1, temas duyular1 tamamen
saglamdir. En biiylik sorunlari, bir rahatsizlik, acil du-
rum, tibbi yardim isteme gibi ihtiyaclarini baskalarina
iletemeyisleridir. Ornegin, uzun siireli ayn1 pozisyonda
kalmasi nedeniyle bir eli uyusmus veya bir ayag: ag-
riyor ise bu durumu anlatamaz, act ¢ekerler. Ayrica
mutlu olduklarint ifade edemez veya yakinlarina bir
sevgi sozclgi soyleyemezler. GOz bilgisayari, ALS-
MNH hastalarinin yeniden hayata tutunabilmeleri i¢in
iiretilmis en faydali yardimer teknolojidir.

Bu yazimin bir boliimii, 15. Ulusal Aile Hekimligi
Kongresi’'nde sozlii bildiri olarak sunulmustur.
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