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OZET: Bilateral striatopallidodentat  kalsinozisle
(BSPDK) nadir goriilen, ¢esitli semptomlarin bir arada go-
riilebildigi ve bazal ganglionlar, serebellum ve serebral
beyaz cevherde kalsiyum ve diger minerallerin birikmesi
ile karakterize bir hastaliktir. Genellikle idyopatik olarak
goriilmekle birlikte hipoparatiroidizm ve hipokalsemi bir-
likteligi, en sik goriilen sekonder BSPDK nedenidir. Bu
caligmada hipoparatiroidizme bagli olarak BSPDK sapta-
nan ve hipokalsemi tablosunun diizeltilmesi ile klinik ola-
rak belirgin iyilesme gosteren bir vaka sunulacaktir.

ABSTRACT: Bilateral striopallidodental calcinosis
(BSPDC) is a rare disease characterized by various
symptoms and deposition of calcium and other minerals in
the basal ganglia, cerebellum and cerebral white matter. It
is generally an idiopathic disease. Beside this,
hypoparathyroidism and accompanying hypocalcemia are
the most frequent secondary BSPDC causes. In this article
we report a BSPDC case related to hypoparathyroidism
who has a significant clinical improvement related to the
improvement of hypocalcemia.
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GIRIS rumun ortaya ¢ikan norolojik defisitlerden sorumlu
olabilecegini diisiindiirmektedir (1,5).
Bilateral striatopallidodentat kalsinozisle Parkinsonizm, distoni, kore ve tremor g1b1 ha-
(BSPDK), iki yanh ve simetrik olarak bazal  reket bozukluklari en sik goriilen klinik bulgulardir.

ganglionlar, serebellar dentat niikleus ve sentrum
semiovalede, kalsiyum, mukopolisakkaridler,
aliminyum, arsenik, kobalt, bakir, molibden, demir,
kursun, manganez, fosfor, giimiis ve ¢inko gibi ¢esit-
li minerallerin birikimi sonucu idiopatik kalsifikas-
yon goriilmesi ile karakterize, nadir goriilen bir has-
taliktir. Otozomal dominant, familyal ve sporadik
formlar1 mevcuttur. Yapilan patoloji ¢aligmalarinda
mevcut olan ana elementin kalsiyum oldugu ve has-
taligin radyolojik goriiniimiinden sorumlu oldugu
gosterilmistir. (1,2,3,4). Hastalifin patolojik meka-
nizmast bilinmemekle birlikte, T2-agirliklt Magnetic
Rezonans Goriintiilerindeki (MRG) hiperintens lez-
yonlar, beyinde yavas olarak ilerleyen ve kalsifikas-
yona neden olan metabolik ya da inflamatuvar du-
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Serebellar sendrom, psikiyatrik semptomlar, ndbet-
ler ve demansa varan kognitif degisiklikler de tablo-
ya eslik edebilir (3,6).

BSPDK ile birlikte goriilen patolojiler, kalsi-
yum metabolizma degisiklikleri, hipoparatiroidizm,
psodohipoparatiroidizm, hiperparatiroidizm,
konjenital dejeneratif gelisim anomalileri, sistemik
hastaliklar, gegcirilen enflamatuvar olaylar, toksik ve
anoksik etkilenmelerdir (7-9). Hipoparatiroidizm ve
hipokalsemi birlikteligi, en sik goriilen sekonder
BSPDK nedenidir. Hipokalseminin tedavi edilebilir
olmasi hastay1 hayati tehlike yaratabilecek durum-
lardan korumasi ve hastaligin ilerleyici seyrinin dur-
durulabilmesi agisindan biiyiik 6nem tasir (3).

Bu ¢aligmada, klinigimize kore, epileptik ndbet
ve dengesizlik sikayeti ile bagvuran ve
hipoparatiroidizme bagli BSPDK olgusu sunulmus
ve literatiir eslinde tartigilmistir.
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OLGU SUNUMU

Yirmi dokuz yasinda erkek hasta, poliklinigi-
mize ellerinde, bacaklarinda istemsiz hareketler, ko-
nugma bozuklugu, yilirimede dengesizlik ve epilep-
tik ndbet sikayetleri ile bagvurdu. Hastanin yakinma-
lar1 bes yildan beri mevcuttu ve bu sikayetleri za-
manla artis gostermisti. Ozellikle son zamanlarda
konugma bozuklugunda ve istemsiz hareketlerinde
belirgin artis vardi. Hastanin 0zge¢mis ve
soyge¢misinde belirgin bir 6zellik yoktu. Fizik mua-
yenesinde Trousseau ve Chvostek bulgulart mevcut-
tu.  Norolojik muayenesinde, oOzellikle st
extremitelerde belirgin olmak iizere koreiform hare-
ketler, serebellar dizartri, intansiyonel tremor,
bilateral serebellar bulgular ve ataksi mevcuttu.

Hastanin beyin bilgisayarli tomografi (BT) in-
celemesinde bilateral korona radiatada, sentrum
semiovalede, bazal ganglionlarda (kaput niikleus
kaudatus, putamen), talamusda ve serebellum dentat
niikleus diizeyinde yogun kalsifikasyonlar izlendi
(Resim 1A,B). Beyin manyetik rezonans (MR) ince-
lemede, ayni lokalizasyonlarda kalsifikasyonla
uyumlu, tim sekanslarda hiperintens sinyal degisik-
ligi tespit edildi (Resim 2). BSPDK tanisiyla etiyolo-
jiyi belirlemek amagcli istenen total kalsiyum seviye-
si 3 mg/dl (N: 8.5-10 mg/dl), fosfor seviyesi 8.5
mg/dl (N: 2.5-4.9 mg/dl) ve parathormon seviyesi
2.86 pg/ml (N: 15-45 pg/ml) olarak saptandi. Bu so-
nuglarla  hastaya = BSPDK  ve  idyopatik
hipoparatiroidizm tanis1 konarak replasman tedavi-
sine bagland1 (Phosex tab 3x1 ve Rocatriol 1x0.5
mg). Hastanin izlem sirasinda serum total kalsiyum
seviyesi normal olarak saptandi ve sikayetlerinde be-
lirgin diizelme gozlendi. Gegirdigi nobetlerin
hipokalsemi ile iligkili oldugu diisiiniildii.

TARTISMA

BSPDK, ilk defa 1850 yilinda Delacour tara-
findan tanmimlanmis olmakla birlikte etiyolojisi hala
tam olarak bilinmemektedir (1). Patolojik ¢alisma-
larda gosterilen major element olan kalsiyum ve di-
ger mineral depositleri kapiller, arteriyol, kiiglik
venler ve perivaskiiler bosluklarda birikir (1,7) ve bu
birikimleri ¢evreleyen noronal dejenerasyon ve
gliozis bildirilmistir (8). Elektron mikroskobu ile
yapilan ¢alismalarda da mineral depolanmasinin
perisitlerde belirgin oldugu gosterilmistir (9).
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ve sentrum semiovale seviyesinden (B) gecen kesitlerde,
bazal ganglionlarda, talamusda ve sentrum semiovalede
yogun kalsifikasyonlar izlenmektedir.
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Resim 2: Aksiyal planda T1 agirlikli kesitte bilateral ko-
rona radiatada, kaput niikleus kaudatus, putamen,
talamusta yaygin parankimal kalsifikasyon ile uyumlu
hiperintens sinyal degisiklikleri izlenmektedir.

Hareket bozukluklart BSPDK da en sik goriilen
klinik tablodur (%55) ve parkinsonism goriilen tiim
hareket bozukluklarinin yarisindan fazlasini olustu-
rurken hiperkinetik hareket bozukluklari da (kore,
tremor, distoni, atetoz, oro-fasyal dikinezi) kalanini
olusturmaktadir. fkinci en sik goriilen klinik tablo
ise kognitif bozukluktur ve bu tablolari1 serebellar
bozukluklar ve konusma bozukluklar1 takip eder.
Nadir goriilen diger noérolojik bulgular arasinda ise
piramidal bulgular, psikiyatrik ozellikler, yiiriyiis
bozukluklari, duyusal degisiklikler ve agr1 mevcuttur
1, 6).

Beyindeki kalsifikasyon simetriktir. Dentat
niikleus, bazal ganglionlar, talamus ve sentrum
semiovale tutulum bolgeleridir ve bu lokalizasyonlar
haricinde baska bir alanda kalsifikasyon gozlenmez.
Semptomatik hastalar tiim bu alanlarda oran olarak
daha fazla kalsifikasyon gosterirler (10).

BSPDK tanist beyin BT yada MRI goriintiileri-
ne ve bilinen kalsiyum metabolizma anormallikleri
ile gelisimsel defektlerin ekarte edilmesine dayan-
maktadir. Ozellikle demans ve serebellar bulgularla
birlikte seyreden parkinsonizm olgularinda, BSPDK
nin bu ii¢ tablonun herhangi bir tanesi ile bulgu ve-
rebilmesi nedeniyle BT ayiric1 tanida yararlidir (1).

Etiyolojik olarak BSPDK primer ve sekonder ol-
mak iizere ikiye ayrilmaktadir. Primer formu ailesel ya
da sporadik olarak ortaya ¢ikabilir. Sekonder formu ise
hipoparatiroidizm, psodohipoparatiroidizm,

hiperparatiroidizm, konjenital dejeneratif gelisim ano-
malileri, sistemik hastaliklar, gegirilen enflamatuvar
olaylar, toksik ve anoksik etkilenmelere bagl olarak
otaya cikabilir. (7-9,11). Olgumuzun Gykiisiinde en-
feksiyon, toksisite ve hipoksi ile iligkili bir bulgu ve
soygeemislerinde benzer hastalik 6ykiisii mevcut de-
gildi. Bununla birlikte hipoparatiroidizm ve buna bagl
olarak hipokalsemi tablosu mevcuttu.

Hipoparatiroidizm ve hipokalsemi, sekonder
BPSDK nin en sik nedenidir. Hipoparatiroidizm
idiopatik ve cerrahi sonrast olusabilmektedir.
Iyatrojenik nedenler, otoimmiin nedenler ve
infiltratif hastaliklar sonucu paratiroid bezinin zarar
gormesi, bozulmus parathormon etkisi ve herediter
hastaliklar sonucu olusabilir. Sonugta parathormon
salgist azalir ve efektdr organlarin yanit vermesi
anormallesir (3,12). Jeneralize tonik-klonik tipte no-
betler, semptomatik ya da latent tetani
hipoparatiroidizmde goriilebilen noérolojik tablolar-
dir. Bizim hastamizda da 5 yildir mevcut olan
jeneralize tonik klonik nobetler ve Chovostek ve
Trousseau bulgulart mevcuttu. Hatanin kalsiyum dii-
zeyinin normale donmesinden sonraki poliklinik ta-
kiplerinde nobet gozlenmediginden bu ndbetlerin
hipokalsemiye bagli oldugu diisiiniildii. Koreiform
hareketler, serebellar dizartri, intansiyonel tremor,
bilateral serebellar bulgular ve ataksi hastada gézle-
nen diger klinik bulgulardi ve kalsiyum tablosunun
diizelmesi ile birlikte zaman i¢inde bu sikayetlerinde
belirgin oranda diizelme gozlendi.

Hipoparatiroidizmin siddeti ile serebral kalsifi-
kasyon arasinda bir iliski yoktur (13). Kalsiyum ve
vitamin D’ nin replasmant metabolik anormalligi
diizeltir ve klinik progresyonu geciktirebilir (2). Bi-
zim hastamizda da kalsiyum ve vitamin D
replasmani sonrasinda hastanin klinik bulgularinda
belirgin diizelme saptandi.

Sonug olarak, BSPDK klinikte sik kargilasil-
mamas1 nedeniyle gézden kagabilmektedir. Bu ne-
denle akut gelisen noropsikiyatrik bozukluklarla
bagvuran hastalarda, 6zellikle tanimlanamayan ndro-
lojik semptomlarin gelismesi durumunda, kalsiyum
metabolizma bozukluklarinin ayrintili incelenmesi
ile hipokalsemi sonucu gelisen ve 6liime kadar vara-
bilecek komplikasyonlarin 6nlenebilecegi unutul-
mamalidir.
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