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Giriþ

Bazal ganglionlarýn simetrik kalsifikasyonu ilk olarak
1855 yýlýnda Bamberger tarafýndan histolojik bulgu
olarak tarif edilmiþtir. Fahr tarafýndan 1930 yýlýnda
ilerleyici nörolojik semptomlarý olan ve serebral kan
damarlarýnda idiyopatik kalsifikasyon saptanan eriþkin
bir olgu Fahr Hastalýðý (FH) olarak bildirilmiþtir.
Hastalýðýn ilk radyolojik bulgularý 1935 yýlýnda
Fritzcher tarafýndan tanýmlanmýþtýr. FH�da patolojik
olarak kalsifikasyonlar, damar duvarlarýnda ve
arterioller, kapillerler ve venlerin perivasküler
mesafesinde bulunur (1,2). Hastalýðýn tanýsý
konulurken bazal ganglionlarýn bilateral
nonaterosklerotik idyopatik kalsifikasyonu, psikiyatrik
semptomlar ve koreoatetoik veya ekstrapiramidal
hareket bozukluklarý olmak üzere üç temel özellik
aranýr (3,4). Cummings ve arkadaþlarý psikotik
semptomlarla belirti veren �erken baþlangýçlý form�

ve demansla birlikte hareket bozukluklarý olan �geç
baþlangýçlý form� olarak iki ayrý tipi olduðunu
bildirmiþlerdir. (5). Melchior ve arkadaþlarý da hayatýn
ilk iki yýlýnda mental retardasyon, koreoatetoik
hareketlerle ortaya çýkan bazal gangliyonlarýn familyal
kalsifikasyonunu tanýmlamýþlardýr. Bir çok metabolik
bozukluða ve özellikle paratiroid disfonksiyonlarý
gibi kalsiyum metabolizmasýný bozan durumlara baðlý
olarak da bazal ganglionlarda kalsifikasyon ortaya
çýkabilmektedir (6,7).

Olgu

Otuzsekiz yýl önce tiroidektomi operasyonu geçiren
65 yaþýnda bayan hasta sýkýntý, bunaltý, yerinde
duramama, uykusuzluk gibi anksiyete semptomlarý
yanýsýra unutkanlýk ve zaman zaman tüm vücudunda
olan kasýlma þikayetleri ile psikiyatri polikliniðine
baþvurdu. Psikiyatrik muayenesinde gün içinde
deðiþkenlik gösteren yer ve zaman dezoryantasyonu
ve psikomotor ajitasyonu mevcuttu. Tanýdýðý kiþilerin
isimlerini hatýrlayamama, yapacaðý iþleri ve eþyalarýn

Özet

Fahr Hastalýðý (FH) bazal ganglionlar, serebellar dentat nükleus ve beyaz cevherde bilateral ve hemen daima
simetrik olarak kalsiyum ve diðer minerallerin depolandýðý nadir bir hastalýktýr. Klinik bulgular deðiþken
olup psikiyatrik semptomlar, epileptik nöbetler, serebellar bulgular, ekstrapiramidal disfonksiyon ve demans
ile kendini gösterebilir. Bazen bozukluk olmadan da FH karþýmýza çýkabilir. FH paratroid bozukluklar baþta
olmak üzere deðiþik metabolik bozukluklara baðlý olarak ortaya çýkabilir.
Bu yazýda psikiyatrik semptomlar, demans ve iyatrojenik hipoparatiroidizme baðlý hipoklasemi ile karþýmýza
çýkan bir FH olgusu sunulmaktadýr.
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Abstract

A rare cause of dementia: fahr's disease

Fahr�s disease (FD) is a rare disorder where bilateral, almost symmetric, calcium and other mineral deposits
occur in basal ganglia, cerebellar dentate nucleus and white matter. The clinical pattern is variable and may
be associated with neuropsychiatric symptoms, seizures, cerebellar or extrapyramidal dysfunction and
dementia. Also cases with FD may present without neurological abnormalities. FD is asssociated with various
metabolic disorders especially with parathyroid disorders.
In this paper a case of FD with psychiatric symptoms dementia and hypocalcemia due to iatrogenic
hypoparathyroidism is presented.
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yerini unutma, yer ve zamaný karýþtýrma, zaman
zaman anlamsýz konuþmalarý mevcuttu. Tüm
extremitelerinde tetanik kasýlmalar nedeniyle
yürüyemiyor, yatak içinde saðýna soluna dönemiyordu.
Kýsa kognit if  muayene puaný 10 olarak
deðerlendirildi.Yapýlan biyokimyasal tetkiklerinde
anormal olarak; serum kalsiyum ve parathormon
seviyeleri düþük (sýrayla 4.4 mg/dl, 10 pcg/dl), fosfor
seviyesi yüksek (6.5 mg/dl) saptandý. Serum glukoz
düzeyi, böbrek ve karaciðer fonksiyon testleri, tiroid
fonksiyon testleri, vitamin B12 düzeyleri normal
düzeydeydi. Bilgisayarlý beyin tomografisinde (BBT)
her iki hemisfer bazal ganglionlar düzeyinde,
periventriküler beyaz cevher ve sentrum semiovalede
kalsifikasyon saptandý. Olgu öykü, klinik ve
l a b o r a t u v a r  b u l g u l a r ý y l a  i y a t r o j e n i k
hipoparatiroidizme baðlý Fahr hastalýðý olarak
deðerlendirildi. Ýntravenöz kalsiyum replasmaný ve
oral kalsitriol tedavisi baþlandý. On günden sonra
kalsiyum oral olarak verilmeye devam edildi. Serum
kalsiyum seviyesi normal sýnýrlara geldi. Tedavi
baþlangýcýndan itibaren yer ve zaman oryantasyon
bozukluðunun düzeldiði, anlamsýz konuþmalarýnýn
ve ajitasyonlarýnýn azaldýðý gözlendi. Yaklaþýk 20.
günde tetanik kasýlmalarý kayboldu ve tamamen
mobilize oldu, kendi ihtiyaçlarýný yapabilecek düzeye
geldi. Tedavisi oral kalsitriol ve kalsiyum ile
sürdürüldü.

Þekil: Bilgisayarlý beyin tomografisinde bilateral bazal ganglionlardaki
kalsifikasyonlar görülmektedir.

Tartýþma

Fahr hastalýðý bir çok metabolik bozukluða özellikle
de paratiroid hastalýklarýna baðlý olarak ortaya
çýkmaktadýr. Fahr sendromu terimi idiyopatik vakalar
için kullanýlmaktadýr (8,9). Ýdiyopatik olgularda
kalsifikasyonlarýn oluþmasýnda çeþitli teoriler ileri
sürülmekle birlikte hastalýðýn patogenezi tam olarak
aydýnlatýlamamýþtýr (10). Bu teorilerden en fazla
üzerinde durulan; bölgesel iskemi veya inflamasyon
gibi lokal sirkulatuvar veya metabolik bozukluklar
zemininde Ca, Fe, Zn, Al, Cu, Mg gibi çeþitli
m i ne r a l l e r i n  v e y a  g l i k o p r o t e i n  v e
mukopol isakkar i t ler in  b i r ikmesi  sonucu
kalsifikasyonlarýn oluþmasýdýr (10-13). Diðer hipotez
serebral damarlarýn adventisyasýndaki dejeneratif
deðiþiklikler sonucunda, vasküler doku içerisinde
solid atýklarýn bloke olmasýyla, perivasküler
depositlerin oluþmasýna neden olmasýdýr. Elektron
mikroskopisi ile birikintilerin baþlýca kan damarlarýnýn
adventisyal hücrelerinin sitoplazmasýnda ve bazen
de glial hücrelerin sitoplazmik organellerinde biriktiði
gösterilmiþtir (10,13). Diðer yandan Kazis,
antiepileptik tedavi ve radyoterapinin kalsiyum
metabolizmasý ve alkalen fosfataz aktivitesini
etkileyerek kalsifikasyona neden olduðunu bildirmiþtir
(12). FH�da ailesel kalýtýmýn da rolü olduðu
belirtilmektedir. Boller ve arkadaþlarý familyal
otozomal dominant geçiþ gösteren bazal ganglion
kalsifakasyonlu olgular tanýmlamýþlardýr (6). Hareket
bozukluklarý en sýk görülen semptomdur. Maghraoui
ve arkadaþlarý FH�na baðlý olarak yalnýz hemikore
olan, hemikoreyle birlikte epileptik nöbetleri olan ve
demans yanýnda epileptik nöbetleri olan 3 ayrý olgu
bildirmiþlerdir. Bu 3 olguda da paratiroid bozukluklarý
saptamýþlardýr (14,15). Bizim olgumuzda psikiyatrik
bozuklukla birlikte bellek defisiti, yürütücü iþlevlerde
bozukluk ve dikkat eksikliði gibi demansiyel bulgularý
vardý. Mini mental muayene puaný yukarýda da
belirtildiði gibi 10 olarak belirlendi. Etyolojik olarakta
hipoparatiriodi ve buna baðlý hipokalsemi mevcuttu.
Fahr Hastalýðýnýn tanýsýnda yararlý bir görüntüleme
tekniði olarak BBT kullanýlabilir.  Çünkü BBT ile
intrakranial kalsifikasyonlar hiperdens alanlar olarak
kolaylýkla görüntülenebilmektedir. BBT�de
kalsifikasyonlarýn ortaya çýkarýlmasý direkt
kraniografi lerden ve manyetik rezonans
görüntülemeden daha sensitiftir (16,17). Rachele ve
arkadaþlarý tiroidektomi operasyonu sonrasý
hipoparatiroidizme baðlý FH geliþen olgu
bildirmiþlerdir (18). Bizim olgumuzda da daha
önceden geçirilmiþ tiroidektomi operasyonu öyküsü
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mevcuttu. FH�da intraserebral kalsiyum birikimi
klinik semptomlar çýkmadan yaklaþýk üç dekat önce
baþlamaktadýr (14). Bizim olgumuzda klinik bulgular
opere olduktan 33 yýl sonra ortaya çýkmýþtýr.
Yine Cartier ve arkadaþlarý üç kýz kardeþte kognitif
bozulma ile giden FH saptamýþlardýr. Verbal ve vizuo-
spatial bellekte, planlama, dikkat ve konsantrasyon
kapasitelerinde bozukluk olduðunu belirtmiþlerdir
(19). Benzer þekilde bizim olgumuzda da  bellek
defisiti, dikkat ve konsantrasyon eksikliði, öz bakým
ve iletiþim gibi  günlük hayat aktivitelerinde bozulma
mevcuttu.
Sonuç olarak olgumuzda olduðu gibi psikiyatrik
bozukluk ve demansiyel bulgularla birlikte
hipokalsemi tablosunun da olduðu olgularýn ayýrýcý
tanýsýnda nadir rastlanan FH da düþünülmelidir.
Ýyonogramda hipokalsemi olmasýyla BBT�de bazal
ganglionlarda bilateral kalsifikasyonlarýn görülmesi
tanýyý koydurur. Tanýnýn konmasý hipokalsemiye
yönelik tedavi ile semptom ve bulgular düzeleceði
için önemlidir.
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