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Nadir bir demans sebebi: fahr hastalig:
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Ozet

Fahr Hastalig1 (FH) bazal ganglionlar, serebellar dentat niikleus ve beyaz cevherde bilateral ve hemen daima
simetrik olarak kalsiyum ve diger minerallerin depolandigi nadir bir hastaliktir. Klinik bulgular degisken
olup psikiyatrik semptomlar, epileptik ndbetler, serebellar bulgular, ekstrapiramidal disfonksiyon ve demans
ile kendini gosterebilir. Bazen bozukluk olmadan da FH karsimiza cikabilir. FH paratroid bozukluklar basta
olmak tizere degisik metabolik bozukluklara bagli olarak ortaya cikabilir.

Bu yazida psikiyatrik semptomlar, demans ve iyatrojenik hipoparatiroidizme bagli hipoklasemi ile karsimiza

cikan bir FH olgusu sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Fahr hastalig1, demans, hipokalsemi, bazal ganglion kalsifikasyonu

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.

Key words: Fahr’s disease, dementia, hypocalcemia, basal ganglia calcification

Girig

Bazal ganglionlarm simetrik kalsifikasyonu ilk olarak
1855 yilinda Bamberger tarafindan histolojik bulgu
olarak tarif edilmistir. Fahr tarafindan 1930 yilinda
ilerleyici ndrolojik semptomlari olan ve serebral kan
damarlarinda idiyopatik kalsifikasyon saptanan eriskin
bir olgu Fahr Hastalig1 (FH) olarak bildirilmistir.
Hastaligin ilk radyolojik bulgular1 1935 yilinda
Fritzcher tarafindan tanimlanmistir. FH’da patolojik
olarak kalsifikasyonlar, damar duvarlarinda ve
arterioller, kapillerler ve venlerin perivaskiiler
mesafesinde bulunur (1,2). Hastaligin tanisi
konulurken bazal ganglionlarin bilateral
nonaterosklerotik idyopatik kalsifikasyonu, psikiyatrik
semptomlar ve koreoatetoik veya ekstrapiramidal
hareket bozukluklar1 olmak {izere ii¢ temel 6zellik
aranir (3,4). Cummings ve arkadaslar1 psikotik
semptomlarla belirti veren “erken baslangi¢li form”
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ve demansla birlikte hareket bozukluklari olan “geg
baslangi¢li form” olarak iki ayri tipi oldugunu
bildirmislerdir. (5). Melchior ve arkadaslar da hayatin
ilk iki yilinda mental retardasyon, koreoatetoik
hareketlerle ortaya ¢ikan bazal gangliyonlarin familyal
kalsifikasyonunu tanimlamiglardir. Bir ok metabolik
bozukluga ve 6zellikle paratiroid disfonksiyonlari
gibi kalsiyum metabolizmasini bozan durumlara bagl
olarak da bazal ganglionlarda kalsifikasyon ortaya
¢ikabilmektedir (6,7).

Olgu

Otuzsekiz y1l 6nce tiroidektomi operasyonu gegiren
65 yasinda bayan hasta sikinti, bunalti, yerinde
duramama, uykusuzluk gibi anksiyete semptomlari
yanisira unutkanlik ve zaman zaman tiim viicudunda
olan kasilma sikayetleri ile psikiyatri poliklinigine
basvurdu. Psikiyatrik muayenesinde giin iginde
degiskenlik gosteren yer ve zaman dezoryantasyonu
ve psikomotor ajitasyonu mevcuttu. Tanidigi kisilerin
isimlerini hatirlayamama, yapacagi isleri ve esyalarin
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yerini unutma, yer ve zamani karistirma, zaman
zaman anlamsiz konusmalart mevcuttu. Tim
extremitelerinde tetanik kasilmalar nedeniyle
yiiriiyemiyor, yatak i¢inde sagina soluna donemiyordu.
Kisa kognitif muayene puani 10 olarak
degerlendirildi. Yapilan biyokimyasal tetkiklerinde
anormal olarak; serum kalsiyum ve parathormon
seviyeleri diisiik (sirayla 4.4 mg/dl, 10 pcg/dl), fosfor
seviyesi yiiksek (6.5 mg/dl) saptandi. Serum glukoz
diizeyi, bobrek ve karaciger fonksiyon testleri, tiroid
fonksiyon testleri, vitamin B12 diizeyleri normal
diizeydeydi. Bilgisayarli beyin tomografisinde (BBT)
her iki hemisfer bazal ganglionlar diizeyinde,
periventrikiiler beyaz cevher ve sentrum semiovalede
kalsifikasyon saptandi. Olgu oykii, klinik ve
laboratuvar bulgulariyla iyatrojenik
hipoparatiroidizme bagli Fahr hastaligi olarak
degerlendirildi. intravendz kalsiyum replasmani ve
oral kalsitriol tedavisi baslandi. On giinden sonra
kalsiyum oral olarak verilmeye devam edildi. Serum
kalsiyum seviyesi normal sinirlara geldi. Tedavi
baglangicindan itibaren yer ve zaman oryantasyon
bozuklugunun diizeldigi, anlamsiz konugmalarinin
ve ajitasyonlariin azaldig1 gozlendi. Yaklasik 20.
glinde tetanik kasilmalari kayboldu ve tamamen
mobilize oldu, kendi ihtiyaclarini yapabilecek diizeye
geldi. Tedavisi oral kalsitriol ve kalsiyum ile
stirdiirildi.

,‘-’

Sekil: Bilgisayarli beyin tomografisinde bilateral bazal ganglionlardaki
kalsifikasyonlar goriilmektedir.

Tartigma

Fahr hastalig1 bir cok metabolik bozukluga 6zellikle
de paratiroid hastaliklarina bagli olarak ortaya
ctkmaktadir. Fahr sendromu terimi idiyopatik vakalar
i¢in kullanilmaktadir (8,9). Idiyopatik olgularda
kalsifikasyonlarin olugsmasinda c¢esitli teoriler ileri
stiriilmekle birlikte hastaligin patogenezi tam olarak
aydinlatilamamistir (10). Bu teorilerden en fazla
iizerinde durulan; bolgesel iskemi veya inflamasyon
gibi lokal sirkulatuvar veya metabolik bozukluklar
zemininde Ca, Fe, Zn, Al, Cu, Mg gibi cesitli
minerallerin veya glikoprotein ve
mukopolisakkaritlerin birikmesi sonucu
kalsifikasyonlarin olusmasidir (10-13). Diger hipotez
serebral damarlarin adventisyasindaki dejeneratif
degisiklikler sonucunda, vaskiiler doku igerisinde
solid atiklarin bloke olmasiyla, perivaskiiler
depositlerin olusmasina neden olmasidir. Elektron
mikroskopisi ile birikintilerin baslica kan damarlarinin
adventisyal hiicrelerinin sitoplazmasinda ve bazen
de glial hiicrelerin sitoplazmik organellerinde biriktigi
gosterilmistir (10,13). Diger yandan Kazis,
antiepileptik tedavi ve radyoterapinin kalsiyum
metabolizmas1 ve alkalen fosfataz aktivitesini
etkileyerek kalsifikasyona neden oldugunu bildirmistir
(12). FH’da ailesel kalitimin da rolii oldugu
belirtilmektedir. Boller ve arkadaslar1 familyal
otozomal dominant gecis gosteren bazal ganglion
kalsifakasyonlu olgular tanimlamislardir (6). Hareket
bozukluklari en sik goriilen semptomdur. Maghraoui
ve arkadaglar1 FH’ na bagh olarak yalniz hemikore
olan, hemikoreyle birlikte epileptik ndbetleri olan ve
demans yaninda epileptik ndbetleri olan 3 ayr1 olgu
bildirmislerdir. Bu 3 olguda da paratiroid bozukluklari
saptamiglardir (14,15). Bizim olgumuzda psikiyatrik
bozuklukla birlikte bellek defisiti, yiirtitiicii islevlerde
bozukluk ve dikkat eksikligi gibi demansiyel bulgulart
vardi. Mini mental muayene puani yukarida da
belirtildigi gibi 10 olarak belirlendi. Etyolojik olarakta
hipoparatiriodi ve buna bagli hipokalsemi mevcuttu.
Fahr Hastaliginin tanisinda yararli bir gériintiilleme
teknigi olarak BBT kullanilabilir. Ciinkii BBT ile
intrakranial kalsifikasyonlar hiperdens alanlar olarak
kolaylikla goriintiilenebilmektedir. BBT de
kalsifikasyonlarin ortaya g¢ikarilmasi direkt
kraniografilerden ve manyetik rezonans
goriintiilemeden daha sensitiftir (16,17). Rachele ve
arkadaslar1 tiroidektomi operasyonu sonrasi
hipoparatiroidizme bagli FH gelisen olgu
bildirmislerdir (18). Bizim olgumuzda da daha
onceden gegirilmis tiroidektomi operasyonu dykiisii
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mevcuttu. FH’da intraserebral kalsiyum birikimi
klinik semptomlar ¢ikmadan yaklasik ti¢ dekat 6nce
baslamaktadir (14). Bizim olgumuzda klinik bulgular
opere olduktan 33 yil sonra ortaya ¢ikmistir.
Yine Cartier ve arkadaslar ti¢ kiz kardeste kognitif
bozulma ile giden FH saptamislardir. Verbal ve vizuo-
spatial bellekte, planlama, dikkat ve konsantrasyon
kapasitelerinde bozukluk oldugunu belirtmislerdir
(19). Benzer sekilde bizim olgumuzda da bellek
defisiti, dikkat ve konsantrasyon eksikligi, 6z bakim
ve iletisim gibi giinliik hayat aktivitelerinde bozulma
mevceuttu.
Sonug olarak olgumuzda oldugu gibi psikiyatrik
bozukluk ve demansiyel bulgularla birlikte
hipokalsemi tablosunun da oldugu olgularin ayirici
tanisinda nadir rastlanan FH da distiniilmelidir.
Iyonogramda hipokalsemi olmasiyla BBT de bazal
ganglionlarda bilateral kalsifikasyonlarin goriilmesi
taniy1 koydurur. Taninin konmasi hipokalsemiye
yonelik tedavi ile semptom ve bulgular diizelecegi
i¢in Oonemlidir.
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