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IDIOPATiIK HIPOPARATIROIDiIZME BAGLI 3 FAHR
HASTALIGI VAKASI

Three Cases of Fahr Disease due to Idiopathic
Hypoparathyroidism

Elif TURANY, Sait GONEN?, Guilstim GONULALAN?, Mustafa KULAKSIZOGLU®, Ahmet KAYA*
OzZET

Bazal ganglionlarda bilateral kalsifikasyona bagli nérolojik belirtiler Fahr hastaligi olarak bilinmek-
tedir. Fahr hastaliginin etiyolojisinde; idiopatik, konjenital, kalsiyum bozukluklari; agirlikli olarak
hipoparatiroidiler, infeksiyonlar yer almaktadir. Bizim yazimizda hipoparatiroidiye bagli bazal gang-
lionlarda bilateral kalsifikasyon ve ekstrapiramidal semptomlari olan tig vakadan bahsedilecek.

Anahtar kelimeler: Hipoparatiroidi, Fahr hastaligi; Bazal ganglionlarda kalsifikasyon

ABSTRACT

Bilateral calcifications in the basal ganglia associated with neurological manifestations have been
diagnosed as Fahr disease. The most frequent etiology of this syndrome is, together with idiopathic
causes and congenital, infections, calcium disorders, mainly primary hypoparathyroidism. We
present the cases of three patients with bilateral calcifications in the basal ganglia who presented

hypoparathyroidism and extra-pyramidal syndrome.
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GIRIS

Hipoparatiroidi cerrahi, otoimmun, ailevi yada idio-
patik nedenli olabilen, belirti ve semptomlari hipokal-
semiye baglh néromuskiler uyarilabilirligin artmasiyla
yada yumusak dokularda kalsiyum birikmesiyle kaynak-
lanan yerine olusan hastaliktir. Akut donemde hipokal-
semi nedeniyle el ve ayak parmaklarinda paresteziler,
kas kramplari ile epileptik ataklar gorilebilir. Kronik
hipoparatiroidi olgularinda ¢esitli dokularda kalsifikas-
yonlar gelisebilmektedir (1).

Fahr Hastahg (bilateral striopatellodentat kalsifikas-
yon); etiyolojisi kesin olarak bilinmemekle birlikte ilk
kez 1930 yilinda tanimlanmistir. Cogunlukla kalsiyum
metabolizmasindaki degisiklikler sonucu gelismektedir
(2). Bu sendroma paratiroid bozukluklari (hipoparati-
roidizm, psoddohipoparatiroidizm, hiperparatiroidizm)
neden olabilir. Erken tani ve tedavisi hastada hayati
dnemi vardir. Bu yazida Necmettin Erbakan Universitesi
Tip Fakiltesi Endokrinoloji Klinigine basvuran, idiopatik
hipoparatiroidi nedenli hipokalsemiye bagh bilateral
intakranial kalsifikasyonlari (Fahr Hastalig) olan ve eks-
trapiramidal semptomlarla basvuran 3 vakadan bahse-
dilecektir.

oLGu 1

54 yasinda kadin hasta, son 1.5 yildir unutkanlhk, bas
donmesi, konusma bozuklugu, halsizlik sikayetleri ile
basvurdu. Ozgecmisinde 20 yil 6nce hipoparatiroidi ta-
nisi almis ve kalsiyum karbonat 3x1000 mg ve kalsitriol
0.5 1x1 tedavisi aliyordu. Soyge¢misinde herhangi 6zel-
lik yoktu. Fizik muayenesinde genel durumu iyi, koope-
rasyonu ve oreyantasyonu normal. Kan basinci 120/80,
nabiz 90 atim/dk, vicut isisi 37.1, solunum sayisi 18/
dk, sistemik muayenesi normal, hafif dizartri ve istem-
siz gbz kirpma hareketi digsinda belirgin patolojik bul-
guya rastlanmadi. Kas kuvveti ve duyu muayenesi nor-
maldi. Tedavi altinda iken kalsiyum 9.3 mg/dl (8.6—10.2
mg/dl) fosfor 4.3 mg/dl (2.5-4.5 mg/dl), serum albumin
4.3 g/dl, parathormon 12,6 pg/ml, 15-65 pg/ml TSH
4,10 ulU/ml, diger biyokimyasal ve hematolojik para-
metreleri normaldi. Hastaya dizartri nedeniyle gcekilen
kraniyal MR goriintiilemede bilateral intraserebral kal-
sifikasyonlar seklinde rapor edildi.
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OLGU 2

36 yasinda kadin hasta 5 yil 6nce ellerde kasilma ne-
deniyle basvurusunda hipokalsemisi tespit edilmis ve
kalsiyum oral preperati baslanmis. Tedavisine uyumsuz
olan hasta kasilma bayilma ve ani gérme kaybi nede-
niyle acil serviste bakilan kan kalsiyum degeri 4.7 mg/
dl olmasi tzerine endokrin klinigine yatirildi. Fizik mu-
ayenede suuru agik koopere, tansiyon arteriyel 110/60
mmHg, nabiz 64 atim/dk, vicut isisi 36,8, solunum sa-
yisi 16/dk, sistemik muayenesi, ekstremite kas kuvveti,
duyu muayenesi normaldi. Kan glukoz 72 mg/dI, kalsi-
yum 4,7 mg/dl, fosfor 7.8 mg/dl, magnezyum 1.9 mg/
dl, albumin 4 g/dl, serum parathormon 4.37pg/ml (15-
65pg/ml), vitamin D3 5.9 ng/ml ( kis mevsimi10-60), di-
ger biyokimyasal ve hematolojik parametreleri normal-
di. Gorme kaybi icin gbz hastaliklarina konsulte edilen
hastanin gz muayenesi normaldi. Bayllma ve gérme
kaybi sikayeti nedeniyle beyin magnetik rezonans isten-
di intraserebral kalsifikasyon FAHR hastaligi ile uyumlu
olarak rapor edildi (Resim 1).

Resim .1
intraserebral
kalsifikasyon

OLGU 3

61 yasinda erkek hasta, néroloji klinigine konusmada ve
ylriimede bozulma sikayetleriyle basvurmus. Cekilen
beyin tomografisinde intraserebral yaygin kalsifikasyon
tespit edilmis. Fahr hastaligi nedeniyle etiyolojik aras-
firma yapilan hastanin hipokalsemisi tespit edilerek
hasta endokrinoloji klinigine yatirildi. Ozgegmisinde
disme sonrasi klavikula da kirik 6ykisi vardi. Soygec-
misinde ozellik yoktu.
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Fizik muayenesinde genel durumu iyi kooperasyonu
ve oryantasyonu normaldi. Tansiyon arteriyel 80/60
mmbhg, nabiz 90 atim /dk, vucit isisi 36,7, solunum 20
/dk. Sistemik muayenesi normaldi. Nérolojik muayene-
sinde dizartri ve ataksik ylriylsiu ve ataksik ylrlylsi
mevcuttu. Kalsiyum 6.3 mg/dl, fosfor 7.4 mg/dl, albu-
min 3.9 g/dl, parathormon 10.3 pg/ml, vitamin D3 20
ng/ml idi. Diger biyokimyasal ve hematolojik paramet-
releri normaldi. Dizartri ve ataksik yuriylis nedeniyle
cekilen bilgisayarli beyin tomografisinde bilateral int-
raserebral kalsifikasyonlar seklinde rapor edildi (Resim
2a-b).

Resim 2a

Resim 2b:
Bilgisayarli beyin
tomografisinde
bilateral
intraserebral
kalsifikasyonlar

TARTISMA

Hipoparatiroidizm, semptom ve belirtilerinin ¢ogu hi-
pokalsemiye bagh tetani, parestezi, nobetler, organik
beyin sendromu gibi néromuskuler semptomlarla yada
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katarakt ve bazal ganglion kalsifikasyonu gibi yumusak
dokularda kalsiyum birikmesiyle karekterizedir. Parati-
roid hormonun sekresyon eksikligi veya bozuklugu ola-
bilecegi gibi hedef dokulardaki etki eksikligine de bagh
olabilir. Klinik olarak idiopatik, cerrahi sonrasi, infitratif
hastaliklar, radyasyona maruziyet sonrasi ortaya ¢ika-
bilir. Semptomlarin belirleyicisi hipokalsemi diizeyidir.
Hiperkalemi ve hipomagnezemi ile artan néromuskiler
eksitabilite mevcuttur. Tum hipoparatiroidi formlarin-
da frontal lob ve bazal ganglionlarda kalsifikasyon go-
rilmektedir (3). Bazal ganglionun ve dentat nukleusu
icine alan simetrik patern bilateral striopatellodentat
kalsifikasyonu veya Fahr Hastaligl olarak ifade edilir
(4). Ozellikle gorilme yasi orta yastir ve nadir gériiliir
(5). Etiolojisi Fahr sendromunun etiolojisinde dort grup
hastalik mevcuttur; ilki, kalsiyum metabolizma degi-
siklikleri, hipoparatiroidizm, psddohipoparatiroidizm,
bazen de hiperparatiroidizm olusturmaktadir. ikincisi
konjenital dejeneratif gelisim anomalileri, Gglncisi
sistemik hastaliklar ve gecirilen enflamatuvar olaylari
kapsar. Son grup ise ise toksik ve anoksik etkilenme-
lere ikincil olarak gelismektedir. Familial ve sporadik
tipleri literattrde bildirilmistir (6). Boller ve ark. familial
otozomal dominat gecis gdsteren bazal ganglion kalsifi-
kasyonlu olgular tanimlamistir (7). Bizim hastalarimizda
alinan anamneze gore ailede benzer dykuisii olan yoktu.

Hareket bozuklugu en sik gorilen semptomdur. Man-
yav ve ark. yayinlanan literatlir degerlendirmelerine
gore 99 fahr hastasinin 67 si semptomatik, 32 tanesi
asemptomatik bulunmus. Semptomatik vakalarin %55
de hareket bozukluklari tespit edilmis. Hareket bozuk-
lugu olanlarin %57 si parkinsonizm , %19 korea, %8 tre-
mor, %8 distoni, %5 atetoz, gortlmus. Diger norolojik
bulgular kognitif bozukluk, serebellar belirtiler, konus-
ma bozukluklari, piramidal belirtiler, psikiatrik degi-
siklikler, yarlylts bozuklugu, duygusal degisiklikler ve
agridir (8). Ug vakanin 2’sinde konusma bozuklugu én
planda iken Ug¢lincl vakada ani gérme kaybi ve lglinci
vakada hipokalsemiye bagh belirtiler kasilma 6n plan-
daydi. Tanida kalsiyum birikimlerini gbstermede en sik
kullanilan inceleme kraniyal BT dir. Klinik ile gorinti-
leme bulgulari arasinda uyumsuzluk olabilecegi rapor
edilmisir (9).
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Asemptomatik olan vakalarda pozitif goriintl bulgu-
su olabilir (10). Kowdly KV ve ark. 11 hipoparatiroidi
hastasini cinsiyet, yas ve muayene bulgulariyla kontrol
grubuyla kiyasladi. Hastalarin ortalama yasi 55, hipopa-
ratiroidi slreleri ortalama 9 yildi. Hipoparatiroid has-
talarin %65’inde norofizyolojik bozukluk tespit edildi.
10 hastanin 6’sinda bilgisayari tomografide intrakranial
kalsifikasyon tespit edildi. Kognitif defisit ile serebral
kalsifikasyon arasinda pozitif korelasyon tespit edildi
(11).

Fahr hastaligi icin tanimlanmis 6zel bir tedavi yoktur.
Sadece beyinden kalsiyumu uzaklagtirmak igin gereken
segici bir tedavi mevcut ilaglarla miimkiin degildir. Gi-
nimizde bilinen o ki; depozitler yalnizca kalsiyumdan
ibaret degildir, baska bir¢ok mineralleri de (arsenik, ko-
balt, mangan, magnezyum, fosfor, bakir vs) icermekte-
dir. Nimodipin gibi sinir sistemine 6zglin kalsiyum kanal
onleyicileri ile tedavi de beklenen sonucu vermemistir
(6). Disodyum etidronatin ise bazi hastalarda sempto-
matik yarar sagladigina dair bir vaka bildirimi mevcut-
tur (12). Ancak bunun igin daha genis calismalara ih-
tiyag¢ vardir. Bizim vakalarimizda sadece semptomatik
tedavi ile devam edilmistir.

Sonug olarak belirtilen g olgunun ikisi konusma ve yi-
rime bozuklugu, biri gérme bozuklugu klinigi ile bas-
vurmustur. Bilateral sitriopallidodentat kalsinosiz klinik
olarak ¢ok farkli sekillerde karsimiza gikabilmektedir.
Semptomlari gesitlilik gdsterebilir. Semptomatik, teda-
vi edilebilir alt grup hastaliklarin hizla saptanmasi has-
ta icin hayati 6nem tasir. Hipoparatiroidism nedeniyle
takip edilen hastalarda nérolojik semptom gelistiginde
ayirici tanida bilateral sitriopallidodentat kalsinosiz var-
lig1 distinmeli ve bilgisayarh beyin tomografisi tetkiki
istenmelidir.
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