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Tetani ile basvuran FAHR sendromu: Olgu Sunumu

FAHR syndrome presented with tetany: Case Report
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Ozet

Fahr sendromu serebellum, talamus ve bazal ganglionlarda
kalsiyum ve fosfor metabolizma bozuklugu sonucu olusan
kalsinozisle seyreden nérodejeneratif bozukluklarla karakte-
rize beyin tomografisi ile kalsiyum ve cesitli minerallerin
birikiminin gosterilebilecegi nadir gorilen bir hastalktir.
Tetaniden néropsikiyatrik semptomlara kadar genis bir klinik
seyir gosterebilir. Tanisinda Beyin tomografisi kullanilmakta
olup tedavisi cogu zaman semptomatik ve kalsiyum metabo-
lizma bozuklugunun diizeltiimesi seklindedir. Ani néropsiki-
yatrik semptomlar goriilen, kalsiyum metabolizma bozuklu-
gu olup, sebebi anlagilamayan norolojik semptomlar gelisen
hastalarda Fahr sendromu ayirici tanida mutlaka hatirlanma-
si gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: FAHR sendromu, hipoparatiroidi, bazal
ganglion.

Abstract

Fahr syndrome is a rarely seen disease which is preceded
with calcinosis that consists as a result of Ca and P metabo-
lism disorder at cerebellum thalamus and basal ganglia. It is
characterized by neurodegenerative disorder. Deposition of
Ca and several minerals can be seen at cranial ct. It has wide
clinical course that indicates tetany to neuropsychiatric
symptoms. Cranial CT is used at diagnosis of Fahr synd.
treatment is usually symptomatic and includes correction of
Ca metabolism disorder. Fahr syndrome must be considered
at differential diagnosis of patients who has Ca metabolism
disorder, suddenly developed neurological symptoms.

Keywords: FAHR syndrome, hypoparathyroidism, basal

ganglia.

Giris

Fahr sendromu serebellum, talamus ve bazal
ganglionlarda kalsiyum ve fosfor metabolizma
bozuklugu sonucu olusan kalsinozisle seyreden
norodejeneratif bozukluklarla karakterize beyin
tomografisi (BT) ile kalsiyum ve gesitli mineralle-
rin birikiminin gosterilebilecegi nadir gorilen bir
hastaliktir (1). Bu sendromun etyolojisi kesin
olarak bilinmemekle beraber kalsiyum metabo-
lizma bozukluklari, toksinler, enfeksiyonlar, gene-
tik faktorler, hipoparatiroidizm ve psédohipopa-
ratiroidizm nedenler arasinda gosterilmistir (2).
Fahr sendromu klinik olarak genellikle beceriksiz-
lik, kolay yorulma, dengesiz ylriime, yavas veya
konusma bozuklugu, yutma glgclGgl, istemsiz
hareketler, ya da kas kramplari olarak baslamakla
beraber psikoz, demans, kisilik degisiklikleri gibi
noropsikiyatrik semptomlar da verebilir (3).

Klinigimize ekstremitelerinde kasilma sikayeti ile
basvuran ve hipoparatiroidizme sekonder gelisen
BT'de bazal ganglionlarda bilateral yaygin kalsifi-
kasyon saptanan olgu sunulmustur.

Olgu Sunumu

On (g yil 6nce nodiler guatr nedeniyle total tiro-
idektomi 6yklsl olan 53 yasinda bayan hasta,
ellerinde kasilma sikayeti ile basvurdu, soygecmi-
sinde Ozellik yoktu. Kullandigi ilaglar L-tiroksin
100ug/gln, kalsiyum asetat 500 mg olan hasta-
nin fizik muayenesinde elerinde kasilma ve sup-
rasternal bolgede olan operasyon skari disinda
patolojik bulgu yoktu. Noropsikiyatrik semptom-
lari olmayan hastanin yapilan tetkiklerinde kalsi-
yum 5.6 mg/dl (N:8.2-10.6 mg/dl), fosfor 5.8
mg/dl (N:2.7-4.5 mg/dl), parathormon:7.6 pg/ml
(N:12-72 pg/ml), TSH 1.1 ulU/ml (N:0.27-4.2
ulu/ml), sT4 0.67 ng/ml (N:0.93-1.7 ng/ml) olarak
saptandi. Hastanin ¢ekilen kranial tomografisinde
bilateral kaudat niikleus, globus pallidus, talamus
ve serebellar hemisferlerde hiperdens goriniim-
ler izlendi (Resim 1.A-B).

Olgu oykd, laboratuar, klinik ve radyolojik bulgu-
lar dogrultusunda iatrojenik hipoparatiroidiye
bagh Fahr sendromu olarak degerlendirildi. Veri-
len kalsitriol ve kalsiyum replasmani ile klinik
bulgulari diizelen hasta poliklinik kontroliine
gelmek lzere taburcu edildi.
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Resim 1.A-B Bilateral bazal gangliyonlarda kalsi-
fikasyon.

Tartisma

Fahr sendromu literatiirde ¢ok degisik nedenlere
bagh ortaya ciktigl gésterilmis olan kalsiyum me-
tabolizma bozuklugu sonucu striato-pallidal bazal
ganglionlarda bilateral simetrik kalsifikasyonlar
ile giden bir durum olup, hipoparatiroidizm veya
psodohipoparatiroidizm ile birlikte genetik, geli-
simsel, metabolik, enfeksiydz, sporadik ve diger
kosullarin da sebep oldugu cesitli nedenler bildi-
rilmistir (2). Bunlarin disinda mikro-vaskdlitlerle
seyreden sistemik lupus eritamatozis gibi siste-
mik hastaliklar (4), beynin maruz kaldigi anoksi
ve toksik maddelerin bazal ganglionlarda kalsifi-
kasyonlara neden olabilecegi gosterilmistir (5).
Ayrica genetik aktarimin ¢ogu vakada otozomal
dominant, bazi vakalarda ise otozomal resesif
oldugu gosterilen ailesel Fahr sendromu vakalari
bildirilmistir (6). Fahr sendromun goraldiuga bir
ailenin sitogenetik incelemesinde 14. kromozo-
mun kisa kolunda gelisen bir defektin bu send-
roma predispozan lokus oldugu gosterilmistir (7).

Hipoparatiroidinin nedenleri arasinda iyatrojenik
(cerrahi, radyasyon, ilaglar), PTH'nin gen defekti,
reseptor dlizeyinde mutasyonlari, hipomagne-
zemi gibi nedenlere bagh etkisizligi, hemakroma-
tozis, Wilson, sarkoidoz gibi infiltratif hastaliklar,
otoimmun ve ailesel sebepler bulunabilir (8).
Bunlara bagh olarak PTH yetersiz salgilanmasi
veya etki edecegi dokularda yanitsizlik ortaya
¢ikabilir. Bizim olgumuzda uzun silire 6nce gegir-
digi total tiroidektomi operasyonunda paratiroid
bezlerinin alinmasi sonrasi gelisen hipoparatiroi-
dinin bazal ganglionlarda olusan kalsifikasyonla-
rin sebebi olabilecegi disiinlilmustir. Fakat han-
gi mekanizmalarla hipoparatiroidizme bagh int-
rakranial kalsifikasyonlarin gelistigi bilinmemek-
terdir.

Patolojik calismalar kalsiyumun radyolojik gori-
nimi olusturan baslica unsur oldugunu goster-
mistir. Mukopolisakkaridler, aliminyum, arsenik,
kobalt, bakir, molibden, demir, kursun, manga-
nez, magnezyum, fosfor, giimiis ve cinko gibi
elementlerin kalsiyum ile birlikte perivaskiiler
alanda kapiller, arteriyoler ve kigik venlerde
biriktigini gbstermistir (2).

Fahr sendromunda klinik semptomlar ¢ok cesitli-
dir. Distoni, parkinsonizm benzeri rijidite, zihinsel
islev bozuklugu, sizoid bozukluk, obsesif komplu-
sif bozukluk ve kisilik bozukluklari gibi psikiyatrik
bozukluklar sik gorilur. Kalsifikasyonlarin yaygin-
g ve lokalizasyonlari ile klinigin yayginligi ara-
sinda baglanti oldugu gosterilmistir (9). Bizim
vakamizda norolojik semptomlarin higbiri yoktu,
sadece ellerinde olan tetani sikayeti mevcuttu,
hastadaki tetani kalsiyum replasmani sonucu
kalsiyum seviyesinin dizeltilmesi ile tamamen
dizeldi.

Fahr sendromu tanisinda en sik kullanilan yon-
tem kranial bilgisayarli tomografidir. BT’ nin kul-
lanilmasi ile birlikte Fahr sendromlu vakalarda
bazal gangliyonlardaki kalsifikasyonlari gosteril-
me sikhg artmistir. Ozellikle dentat niikleus,
bazal ganglion, talamus ve sentrum semiovalede
simetrik olarak yerlesen kalsifikasyon BT ile gos-
terilmektedir (2). Bazi durumlarda kalsifikasyon-
larin gosterilmesinde magnetik rezonans incele-
menin alternatif bir gérintileme yéntemi oldugu
disinilmektedir (10). Bizim vakamizda cekilen
kranial tomografide simetrik, bilateral kaudat
nikleus, glabus, pallidus, talamus ve serebeller
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hemisferlerde hiperdens gorinimler izlendi.
Hastanin BT’sinde izlenen bilateral bazal gangli-
yonlardaki yaygin kalsifikasyonlar kalsiyum me-
tabolizmasindaki bozukluk sonucu olustugu du-
sunuldi.

Fahr sendromu tedavisinde kalsiyum metaboliz-
masinin dizenlenmesi ile birlikte cesitli ajanlar
denenmis olup bunlar arasinda santral sinir sis-
temine spesifik bir kalsiyum kanal blokéri olan
nimodipin bulunmakta olup tedavi basarisiz ol-
mustur, ayrica disodyum etidronatin kalsifikas-
yonlari azaltmada etkili olmadan semptomlari
dizelttigi gosterilmistir (2). Hastamizda kalsiyum
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degeri diizeldikten sonra belirgin bir semptoma-
tik dizelme goraldl, ancak kalsifikasyonlarin
gerileyip gerilemeyecegi kontrol BT ile saptana-
caktir.

Sonug olarak; Fahr sendromu uzun vyillar 6nce
tanimlanmis olmasina ragmen sik karsilasiimadigi
icin gozden kacabilmektedir. Ani noropsikiyatrik
semptomlar gorilen, kalsiyum metabolizma bo-
zuklugu olup, sebebi anlasilamayan norolojik
semptomlar gelisen hastalarda Fahr sendromu
ayirici tanida mutlaka hatirlanmasi gerekmekte-
dir.
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