Cukurova Medical Journal
GUKUROVA UNIVERSITESI TIP FAKULTESI DERGISI

Cukurova Med | 2016;41(Suppl 1):101-103
DOI: 10.17826/cutf.254652

EDITORE MEKTUP/LETTER TO THE EDITOR

Noropatisi olan bir hastada intrakranial kalsifikasyon seklinde ortaya

¢ikan Fahr sendromu

Fahr syndrome presenting as intracranial calcification in a patient with neuropathy
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Sayin Editor,

Fahr sendromu, fosfor ve kalsiyum metabolizma
bozuklugu sonucu olusan talamus, bazal ganglionlar
ve serebellumda kalsinozis gorilen nérodejeneratif
bozukluklarla karakterize, beyin tomografisi ile

kalsiyum  ve cesiti minerallerin  birikiminin
gosterilebilecegi  nadir  gortilen  bir  hastaliktir.
Tanisinda  Beyin  tomografisi  kullanilmaktadir.

Hastaligin tedavisi semptomlara yonelik ve kalsiyum
metabolizma bozukluklarinin dizeltilmesi seklinde
yapilir. Kalsiyum metabolizma bozuklugu olan, ani
néropsikiyatrik  semptomlar  goriilen,  sebebi
anlagtlamayan nérolojik bulgular gériilen hastalarda
Fahr sendromu aymict  tanuida  ddstntlmesi
gerekmektedir. Sendrom ilk kez 1930 yiinda Fahr
tarafindan tanimlanmigtir.

Bu sendromun etyolojisi kesin olarak bilinmemekle
birlikte kalsiyum metabolizma bozukluklari, genetik
faktorler, hipoparatiroidizm, toksinler, enfeksiyonlar
ve psoddohipoparatitoidizm  sebebler arasindadir.
Fahr sendromu klinik olarak yorgunluk, dengesizlik,
yurimede bozulma, konusmada yavaslama, istemsiz
hareketler, kas kramplariyla  baslayabilmekte yada
demans, kisilik  degisiklikleri — gibi  psikiyatrik
semptomlatla ortaya ¢tkmaktadir!?3. Fahr sendromu
siklikla 4. ile 6. dekatlar arasinda baslar.

Klinigimize ¢abuk yorulma, dengesiz yiriime,
ekstremitelerinde kastlma sikayeti ile basvuran ve
hipoparatiroidizme sekonder gelisen kranial BT°de
bazal ganglionlarda bilateral yaygin kalsifikasyon
saptanan olgu sunulmustur.

On yil o6nce nodiler guatr nedeniyle total
tiroidektomi Sykiisii olan 67 yasinda bayan hasta,
ellerinde ve ayaklarinda yanma, uyusma, kecelenme
ve kasilma sikayeti ile basvurdu, soy gecmisinde
ozellik yoktu. Kullandig ilaglar L-tiroksin 50pg/gin
olan hastanin fizik muayenesinde elerinde kasilma ve
suprasternal bolgede olan operasyon skati disinda
patolojik bulgu yoktu.

Noéropsikiyatrik  semptomlart  olmayan  hastanin
yapilan tetkikletinde kalsiyum 3.4 mg/dl (N:8.2-10.6
mg/dl), fosfor 6 mg/dl (N:2.7-4.5 mg/dl),
parathormon: 1 pg/ml (N:12-72 pg/ml), TSH 1.13
ulU/ml (N:0.27-4.2 ulu/ml), sT4 1.3 ng/ml (N:0.93-
1.7 ng/ml) olarak saptandi. Hastanin cekilen kranial
tomografisinde bilateral kaudat ntkleus, bazal
ganglionlarda,  talamusda  sentrum  semiovale
dizeyine diizeyine dogru uzanim gosteren yuksek
dansiteli kalsifikasyonlar izlenmekte olup bunun fahr
hastaligtyla uyumlu oldugu dustnaldi(Sekil 1, 2,
3,4). Olgu o6yku, laboratuar, klinik ve radyolojik
bulgular dogrultusunda iatrojenik hipoparatiroidiye
bagli Fahr sendromu olarak degerlendirildi. Verilen
kalsitriol ve kalsiyum replasmant ile klinik bulgular
dizeldi.

Loventhal (1986) Fahr sendromu ve Fahr hastaligint
tanimlamada dort kriter belirlemistir: 1) Intrakranial
kalsifikasyon, en azindan globus pallidus ve/veya
serebellar bolgeyi iceren karakteristik bir yerlesim
gostermelidir. 2) Kalsifikasyon kranial BT’de goriile-
bilmelidir. 3) Kalsifikasyon, makroskopik patolojik
incelemede fark edilebilecek biytiklikte olmalidir. 4)
Tanisal olmayan destekleyici bulgular ise kalsifi-
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kasyonun eslik ettigi klinik bulgularin varlig ve altta
yatan Ozellikle hipoparatiroidizm gibi metabolik
anormalliklerin  varhigidir. Fahr hastaligt
fosfor, kalsiyum ve parat hormon seviyelerinde bir
anormallik olmadan bazal ganglionlarin bilateral
kalsifikasyonu ile karakterize bir klinik tablodur ve
idiopatik  vakalar icin Fahr sendromu terimi

serum

Fahr sendromu

kullanilmaktadir*>. damatlarinda
kalsiyum  birikimi ds
katmanlarinda gérilmekte, daha sonra intimal alanda
birtkmekte ve en sonunda da beyin mikro
damarlarda obliterasyon gérilmektedir. Bunlara
baglt olarak damar g¢evresinde néronal dejenerasyon
ve gliozis olusmaktadit®.

Kiuctk  beyin
oncelikle  damatlarin

Sekil 3,4 Talamusda sentrum semiovale diizeyine diizeyinde yiiksek dansiteli kalsifikasyonlar

Fahr sendromunun birlikte oldugu patolojiler dért
grupda  toplanir.  Birinci  grubu,  kalsiyum
metabolizma degisiklikleri olusturur. Tkinci grup
konjenital dejeneratif gelisim anomalilerini, t¢iinci
grup sistemik hastaliklar ve gecirilen enflamatuvar
olaylar1 kapsar. Dérdiinct grup ise toksik ve anoksik
etkilenmelere bagli meydana gelir>>. Teshisde en
o6nemli tetkik Dbilgisayarlt beyin tomografisidir.
Intrakranial kalsifikasyonlar globus pallidus, internal
kapstl, dentat nikleus, putamen, kaudat niikleus,
talamus  ve  serebellumda  meydana  gelir’.
Kalsifikasyonlarin en dikkat ¢ekici yoni simetrik
gorilmesidir.  Fahr hastaliginin  ayirict tanisinda,
wilson hastaligi, karbon monoksit ve kursun
zehirlenmesi, tuberoskleroz, tokzoplazma ve AIDS
gibi enfeksiyonlar dustntlmelidir8. Hastalar tan
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konulduklarinda asemptomatik olsalar bile zamanla
semptomatik olmaktadirlar. Manyam ve arkadaglart
Fahr hastaliginda intraserebral kalsiyum birikiminin
klinik bulgular goérilmeden yaklasik ti¢ dekat énce
basladigini ~ sOylemektedit®.  Fahr  hastaliginda,
parkinsonizm, kore, tremor, distoni, atetoz,
orofasiyal  diskinezi  gibi  hareket bozuklugu
semptomlart  gorilebilmektedir. Hastalarda intra
kranial kalsifikasyonlar yogunsa, ekstrapiramidal ve

serebellar  bulgular  goérilebilir.  Ayrica  kronik
hipoparatiroidide, kognitif bozukluk, serebellar
sendrom, denge bozukluklari, psikoz, mental
retardasyon, emosyonel labilite, duyu kusutlari,

konusma bozuklugu, bazen piramidal bulgular,
agrilar, irritabilite g6rtlebilir3®.  Olgumuz, klinik
tablo, laboratuvar, gorinttleme sonuclart ile Fahr
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sendromu olarak degerlendirildi. Fahr sendromunda,
semptomatik olan hastalarin tedavi edilmesi hasta
icin hayati 6nem tastmaktadir. Ozellikle altta
kalsiyum metabolizma bozuklugu olan,
tanimlanamayan norolojik semptomlarin varliginda,
Fahr sendromu ayirict tanida mutlaka akilda
tutulmalidir.

Sonu¢ olarak; Fahr sendromu uzun vyillar 6nce
tanimlanmis olmasina ragmen sik kargilasiimadigt
icin gézden kagabilmektedir. Asirt halsizlik, ani
noropsikiyatrik  semptomlar  gorilen,  sebebi
anlagtlamayan  noérolojik  semptomlar  gelisen
hastalarda Fahr sendromu ayirict tanida mutlaka
hatirlanmast gerekmektedir.

KAYNAKIAR

1. Hoque MA, Siddiqui MR, Arafat Y. Faht's disease: a
very rare cause of epilepsy. Mymensingh Med J.
2010; 9:127-29.

103

Cukurova Medical Journal

Manyam BV. What is and what is not ‘Faht’s
disease’. Parkinsonism Relat Disord. 2005;11:73-80.
Andrea H Nemeth. GeneReviews™ [Internet].
Seattle (WA), University of Washington, 1993.
Baptista MV, Vale |, Leitao O. Striato-pallido-dentate
calcifications. Presse Med. 1995;24:1301-4.

Rossi M, Motrena M, Zanardi M. Calcification of the
basal ganglia and Fahr disease. Report of two clinical
cases and review of the literature. Recenti Prog Med.
1993;84:192-8.

Lammie GA, Kelly PA, Baird JD, Smith W,
Chatterjee S, Frier BM. Basal ganglia calcification in
BB/E rats with diabetes. ] Clin Neurosci.
2005;12:49-53.

Baba Y, Broderick DF, Uitti RJ, Hutton ML,
Wszolek ZK. Heredofamilial brain calcinosis
syndrome. Mayo Clin Proc. 2005;80:641-51.
Avrahami E, Cohn DF, Feibel M, Tadmor R. MRI
demonstration and CT correlation of the brain in
patients with idiopathic intracerebral calcification. ]
Neurol. 1994;241:381-4..

Manyam BV. What is and what is not TFaht’s
disease’. Parkinsonism Relat Disord. 2005;11:73-80.



	EDİTÖRE MEKTUP/LETTER TO THE EDITOR
	KAYNAKLAR

