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Nadir Gériilen Bir Intrakranial
Kalsifikasyon Olgusu: FAHR Sendromu
A Rare Case of Intracranial Calcification: FAHR Syndrome
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OZET: Amac: Hipokalsemi ve bilateral simetrik
intrakranial kalsifikasyonlarla seyreden ¢ok nadir goriilen
bir intrakranial patolojiyi literatiir esliginde sunmay1
amagcladik.

Olgu: 32 yasinda erkek hasta bas agris1 sikayeti ile klini-
gimize basvurdu. Hastanin yapilan fizik ve ndrolojik mua-
yenelerinde patolojik bulguya rastlanilmadi. Biyokimyasal
incelemelerinde  hipokalsemi, hiperfosfatemi  ve
parathormon seviyesinde yiikseklik tespit edildi. Hastanin
bilgisayarli beyin tomografisi ve magnetik rezonans ince-
lemelerinde bilateral bazal ganglionlarda, talamusta ve
serebellumda, yaygin ve simetrik kalsifikasyonlar izlendi.
Laboratuvar ve radyolojik inceleme sonuglarina gore has-
taya Fahr sendromu tanist konuldu.

Tartisma: Fahr hastalig1 hipokalsemi ve bilateral simetrik
intrakranial kalsifikasyonlarla seyreden ¢ok nadir goriilen
bir intrakranial patolojidir. Tani konulmast halinde
hipokalsemiye yonelik replasman tedavisi yapilmasi
semptomlari ortadan kaldirir.

Anahtar Kelimeler: Fahr hastaligi,
hiperfosfatemi, intrakranial kalsifikasyon

hipokalsemi,

ABSTRACT: Aim: An infrequent intracranial pathology
related to hypocalcemia and bilateral symmetric
intracranial calcifications presented with the review of the
literature.

Case: A thirty-two year old male patient with headache
referred to our clinic. The physical and neurological
examination of the patient was normal. There was
hypocalcemia,  hyperphosphatemia  and  increased
parathormone levels on biochemical examination. The
cranial computed tomography and magnetic resonance
imaging showed disseminated and symmetrical
calcifications in basal ganglion, thalamus and cerebellum.
The patient was diagnosed as Fahr Syndrome according to
laboratory and radiological findings.

Discussion: Fahr’s Disease is a rare intracranial pathology
related with hypocalcemia and bilateral symmetric
intracranial calcifications. The replacement treatment for
hypocalcemia can eliminate symptoms when the disease is
diagnosed.

Key Words: Fahr’s  Disease,
hyperphospatemia, intracranial calcification.

hypocalcemia,

GIiRiS

Fahr hastalig1 bilateral simetrik intrakranial
kalsifikasyon ve ndropsikiyatrik semptomlarla sey-
reden ¢ok nadir bir patolojidir. Ilk olarak 1930 yilin-
da ilerleyici norolojik semptomlari olan eriskin bir
hastada Fahr tarafindan tanimlanmistir (1). Etiyolo-
jisi kesin olarak bilinmemekle birlikte siklikla kalsi-
yum ve fosfor metabolizma bozukluklarina bagl
olarak meydana gelir. Ancak serum kalsiyum meta-
bolizmasinda degisiklik olmaksizin genetik hasar
sonucunda da hastaligin gelisebildigi tanimlanmistir
(2). Fahr hastalig1 en sik hareket bozuklugu, kognitif
bozukluklar ve serebellar bozuklarla ortaya ¢ikmak-
tadir (3). Biz sadece bas agris1 ile bulgu veren bir
Fahr olgusunu sunacagiz.
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OLGU SUNUMU

32 yaginda erkek hasta bas agrisi sikayeti ile
klinigimize bagvurdu. Hastanin anamnezinde ve fi-
zik muayenesinde 6zellik yoktu. Mini mental mua-
yene puani 10 olarak belirlendi. Hastanin biyokim-
yasal  incelemesinde; serum  kalsiyum  ve
parathormon seviyeleri diisiik (sirayla 4.4 mg/dl, 8
pg/ml), fosfor seviyesi yiiksek (6.5 mg/dl) olarak
tespit edildi. Hastanin bas agris1 yakinmasi 6n plan-
da olmasi nedeniyle bilgisayarli beyin tomografisi
cekildi. Hastanin bilgisayarli beyin tomografisi ve
magnetik rezonans incelemelerinde bilateral bazal
ganglionlarda, talamusta ve serebellumda yaygin
simetrik kalsifikasyonlar tespit edildi (Sekil 1, 2, 3).
Hastanin radyolojik incelemelerinde tespit edilen
kalsifikasyonlarin Fahr hastaligi ile uyumlu oldugu
disiiniildii. Hastanin aile ykiisiinde tan1 konmus
Fahr hastalig1 veya noropsikiyatrik problemi gelisen
bir yakim1 olmamasi nedeniyle vaka sporadik
iatrojenik Fahr sendromu olarak degerlendirildi.
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Resim 1: Aksiyal BT, bilateral bazal ganglionlarda ve ta-
lamusta simetrik kalsifikasyonlar mevcut

Resim 2: Aksiyal BT, bilateral serebellar kalsifikasyonlar
izlenmekte
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Resim 3: T1 agirlikli aksiyal MRG, bilateral bazal gan-
glionlarda ve talamusta simetrik hiperintensiteler mevcut

TARTISMA

Fahr hastaligi serum kalsiyum, fosfor ve
parathormon seviyelerinde bir anormallik olmadan
bazal ganglionlarin bilateral kalsifikasyonu ile ka-
rakterize bir klinik tablodur ve idiopatik vakalar i¢in
Fahr sendromu terimi kullanilmaktadir (4,5).

Kiigiik beyin damarlarinda ilk dnce kalsiyum
depolanmasi damarlarin dis katmaninda olmakta, ar-
dindan intimal alana yayilmakta ve en sonunda
kranial mikro damarlarda obliterasyon goriilmekte,
daha sonra damar cevresinde noronal dejenerasyon
ve gliozis gelismektedir (6).

Fahr sendromunun birlikte goriildiigii patoloji-
ler dort ana baslik altinda toplanir. Birinci grubu,
kalsiyum metabolizma degisiklikleri olusturur. Ikin-
ci grup konjenital dejeneratif gelisim anomalilerini,
diclinci grup sistemik hastaliklar ve gecirilen
enflamatuvar olaylar1 kapsar. Dordiincii grup ise
toksik ve anoksik etkilenmelere bagli meydana gelir
3.5).

Tanida en dnemli inceleme metodu bilgisayarlt
beyin tomografisidir. Intrakranial kalsifikasyonlar
globus pallidus basta olmak {iizere siklikla putamen,
kaudat niikleus, internal kapsiil, dentat niikleus,
talamus ve serebellumda goriiliirler (7). Kalsifikas-
yonlarin en 6nemli 6zelligi simetrik olmasidir. Fahr
hastaliginin  ayirict  tanisinda, wilson hastaligi,
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tuberoskleroz, karbon monoksit ve kursun zehirlen-
mesi, tokzoplazma ve AIDS gibi enfeksiyonlar akla
gelmelidir (8).

Fahr hastaligi siklikla erkek cinsiyette goriil-
mektedir. Olgular tespit edildiklerinde genellikle
asemptomatik olmakla birlikte zaman igerisinde
semptomatik hale gegmektedirler.

Manyam ve ark. Fahr hastaliginda intraserebral
kalsiyum birikiminin klinik semptomlar ortaya ¢ik-
madan yaklagik ti¢c dekat dnce basladigini belirtmek-
tedirler (3).

Fahr hastaliginda, en sik bulgu parkinsonizm,
kore, tremor, distoni, atetoz, orofasiyal diskinezi gibi
hareket bozuklugu semptomlaridir. Fakat eger kalsi-
fikasyonlar yogunsa, ekstrapiramidal ve serebellar
bulgular  ortaya  ¢ikabilir.  Ayrica  kronik
hipoparatiroidide, kognitif bozukluk, serebellar
sendrom, konusma bozuklugu, bazen piramidal bul-
gular, denge Dbozukluklari, psikoz, mental
retardasyon, emosyonel labilite, duyu kusurlari, agri-
lar, irritabilite, katarakt ve papilla 6demi goriilebilir
(3,6).

Olgumuz, klinik tablo, laboratuvar, goriintiile-
me sonuclart ile idiyopatik Fahr sendromu olarak
degerlendirildi. Fahr sendromunda, semptomatik
olan hastalarin tedavi edilebilir alt gruplarinin hizla
saptanmast hasta i¢in hayati Onem tagimaktadir.
Ozellikle altta kalsiyum metabolizma bozuklugu
olan, tanimlanamayan né&rolojik semptomlarin varli-
ginda, Fahr sendromu ayirici tanida mutlaka akilda
tutulmalidir.
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