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ABSTRACT 
Bilateral Striopallidodentat Calcinosis also called Fahr's disease (FH); basal ganglia, thalamus, and cerebellar dentate 
nucleus is a disease characterized by symmetric calcifications in the cerebral white matter. Calcifications are often 
drawn attention in brain imaging for other reasons. The disease can progress with clinically variable neurological or 
neuro-psychiatric symptoms. Fahr's disease are believed to be associated with anoxia, radiation, systemic diseases, 
toxins calcium metabolism disorders, and encephalitis. We presented two cases with primary hypoparathyroidism were 
diagnosed and detected of neurological problems, cerebral and cerebellar calcifications on imaging. 
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ÖZET 
Bilateral Striopallidodentat Kalsinozis olarak da isimlendirilen Fahr Hastalığı (FH); bazal ganglion, talamus, serebellar 
dentat nükleus ve serebral beyaz cevherde simetrik kalsifikasyonlar ile karakterize bir hastalıktır. Kalsifikasyonlar 
genellikle başka nedenlerle çekilen serebral görüntülemelerde dikkati çekmektedir. Hastalık klinik olarak değişken 
nörolojik veya nöro-psikiyatrik bulgularla seyredebilmektedir. Fahr hastalığının anoksi, radyasyon, sistemik hastalıklar, 
toksinler, kalsiyum metabolizma bozuklukları ve ensefalitler ile bağlantılı olduğu düşünülmektedir. Biz de burada primer 
hipoparatiroidizm tanısı olan ve nörolojik problemlerle başvuran, görüntüleme yöntemleriyle serebral ve serebellar 
kalsifikasyonlar saptanan iki olguyu sunduk. 
Anahtar kelimeler: Fahr hastalığı,  serebral kalsifikasyon, hipoparatiroidizm 

 

GİRİŞ  
 Fahr hastalığının sporadik ve otozomal resesif 
formları bildirilmekle birlikte, genellikle otozomal 
dominant geçiş göstermektedir. İlk kez 1930 
yılında Fahr tarafından tanımlanmıştır1. Klinik 
bulgular sıklıkla parkinsonizm, distoni, tremor, 

kore, ataksiye ek olarak demans ve duygu durum  
bozukluklarıdır2,3. Kalsiyum metabolizma 
bozukluğu olan olgularda nörolojik semptomların 
varlığında Fahr hastalığının akılda tutulması 
gerekir. Bu nedenle hipoparatiroidi eşliğinde Fahr 
hastalığı saptadığımız iki olgumuzu klinik ve 
görüntüleme bulguları ile sunmak istedik. 

Olgu Sunumu / Case Report  
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OLGU 1  
 42 yaşında erkek hastanın öyküsünden 10 
yıldır idiopatik hipoparatiroidiye sekonder 
hipokalsemi nedeniyle başka bir hastanede takip 
edildiği, kollarında uyuşma şikayetinin devam 
etmesi üzerine bir çok kez psikiyatri kliniğine 
gönderildiği,10 yıldır kalsitriol, calcium preparatları 
ve mirtazapin (antidepressan) kullandığı öğrenildi. 
Son 3 aydır titreme, kol ve bacaklarda kasılma 
şikayeti artan hasta tetkik ve tedavi için hastaneye 
yatırıldı. Özgeçmişinde her iki gözden katarakt 
operasyonu öyküsü vardı. Aile öyküsünde özellik 
yoktu. Sistemlerin sorgulanmasında, hasta 
uykusuzluk, huzursuzluk, güçsüzlük sırt ağrıları ve 
denge kaybından şikayet ediyordu. Fizik 
muayenede; TA: 100/80mmHg; Nabız: 80/dakika, 
ritmik; solunum sayısı: 20/dakika, düzenli idi. Genel 
durumu iyi, şuuru açık ve koopere idi. 
Ekstremitelerde bilateral postural ve kinetik 

tremoru olan hastanın kas gücü üst ekstremitede 
5/5, alt ekstremitede 4/5 idi. Diğer sistemlerin 
muayenesi doğal bulundu. Laboratuvar 
tetkiklerinde kalsiyum: 5.8mg/dl (normal: 8.9-
10.3mg/dl), inorganik fosfor (P): 2.3mg/dl (normal: 
2.4-4.7mg/dl), parathormon (PTH): 1.9pg/ml 
(normal: 12-88) olan hastanın hemogram, ferritin, 
B12, folat, serum albumin düzeyleri ile tiroid, 
karaciğer ve böbrek fonksiyon testleri normal 
bulundu. Hastaya hipokalsemi için kalsiyum 
karbonat 3x2gr/gün ve kalsitriol 0,5µg/gün 
başlandı. Elektrokardiyografi (EKG) ve kemik 
dansitometresi (DEXA) normal bulunan hastaya 
çekilen serebral MRG’da her iki serebral 
parankimde ve serebellumda simetrik 
kalsifikasyonlar (Fahr hastalığı ile uyumlu) 
saptandı (Resim 1 ve 2). Tedavi ile hastanın 
kalsiyum düzeyinin ve klinik bulgularının düzelmesi 
üzerine ilaç dozları düzenlenerek taburcu edildi. 

  
Resim 1. Serebral MRG’ de T1 ağırlıklı sekanslarda        Resim 2. Serebral MRG’de T2 ağırlıklı sekanslarda simetrik 
hiperintens simetrik sinyal patolojileri.                            yerleşimli hipointens sinyal patolojileri. 

OLGU 2 
 Atmış sekiz yaşında erkek hastanın 2 yıl önce 
halsizlik, denge kaybı ve konuşmada yavaşlama 
şikayetlerinin  başladığı,  bir buçuk  yıl önce  denge  

 
kaybı nedeniyle düşmesi sonucunda yatırıldığı 
nöroloji kliniğinde hipokalsemi saptandığı ve 
kalsiyum replasmanı başlandığı öğrenildi. Yapılan 
serebral MRG’de serebellar ve serebral 
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kalsifikasyonlar saptanan hasta endokrinoloji kliniği 
tarafından devir alındı. Hastanın özgeçmişi 
sorgulandığında; hipertansiyon (HT) ve kronik 
obstrüktif akciğer hastalığı (KOAH) tanıları ile ilaç 
kullandığı, 5 yıl önce miyokard infarktüsü (MI), 6 yıl 
önce katarakt operasyonu geçirdiği öğrenildi. Aile 
öyküsünde; erkek kardeşinde hipertansiyon olduğu 
ve babasının hipertansiyona bağlı stroke nedeniyle 
ex olduğu öğrenildi. Fizik muayenede; TA: 
110/70mmHg; nabız: 82/dakika, ritmik; solunum 
sayısı: 15/dakika, düzenli idi. Genel durumu iyi, 
şuuru açık ve koopere idi. Kas gücü tüm 
ekstremitelerde 4/5 kuvvetindeydi ve derin tendon 
refleksleri hipoaktif, sağda babinski pozitif bulundu. 
Diğer organ muayeneleri doğaldı. Laboratuvar 
tetkiklerinde kalsiyum: 7.1mg/dl, inorganik P: 
5.4mg/dl, PTH: 2.2pg/ml, BUN: 34 mg/dl, kreatinin: 
1.7mg/dl bulundu. Hemogram, ferritin, B12, folat, 
serum albumin düzeyleri ile tiroid ve karaciğer 
fonksiyon testleri normal bulundu. Hastaya 
hipokalsemi için kalsiyum+vit D efervesan tb 
3x1gr/gün başlandı. Elektrokardiyografi (EKG) ve 
DEXA’si normal bulunan hastanın ekokardiyografik 
incelemesinde sol ventrikül duvar hareket 
bozukluğu ve sol ventrikül diyastolik işlev 
bozukluğu saptandı. Yürümede dengesizlik 
şikayeti devam eden hastanın kranial MRG’de 
serebral, serebellar, bazal ganglionlarda, 
talamusta ve oksipital bölgede kalsifikasyonlar 
saptanarak, hastada Fahr hastalığı olabileceği 
düşünüldü ve tedavisi planlandı. Hipokalsemi 
tablosu düzelen hasta önerilerle ve nöroloji 
kliniğinde takip edilmek üzere taburcu edildi. 

TARTIŞMA 
 Fahr hastalığı etiyolojisi tam olarak 
bilinmeyen, genellikle 4.ve 6. dekatlarda her iki 
cinsi de etkileyerek ortaya çıkan bir hastalıktır4. 
Klinik olarak hastalarda ekstrapiramidal (kore, 
distoni, parkinsonizm gibi) ve serebellar bulgulara 
(ataksi, dismetri, disdiadokinezi gibi) 
rastlanabilmektedir. Patogenezde bölgesel iskemi 
sonucunda gelişen lokal dolaşım bozukluğu ve 
perivasküler alanlarda mineral birikimleri olduğu 

kabul edilmektedir5,6. Fahr hastalığındaki kalsiyum 
depozitlerinin kan beyin bariyerinin bozulmasına 
sekonder veya nöronal kalsiyum metabolizma 
bozukluğuna bağlı olduğu yönündeki bilgiler net 
değildir. Genetik çalışmalarda kromozom 14q’da 
bir odak tespit edilmiştir7. Bazı çalışmalarda beyin 
omurilik sıvısı (BOS) incelenmesinde myelin basic 
protein artışına rastlanmıştır. Ayrıca otozomal 
dominant geçiş gösteren olgularda homokarnozin 
artışı, sporadik olgularda ise histidine düşüklüğü 
saptanmıştır5. Ancak Fahr hastalığının anoksi, 
radyasyon, sistemik hastalıklar, toksinler, kalsiyum 
metabolizma bozuklukları ve ensefalitler ile 
bağlantılı olduğu da ileri sürülmektedir8. Bizim iki 
olgumuzda da klinik bulguların altta yatan 
hipoparatiroidizm ile ilişkili olduğu düşünülmekle 
birlikte hastalara kromozom analizi, BOS analizi 
gibi tetkikler yapılamamıştır.  
 Fahr hastalığının ayırıcı tanısında 
kalsifikasyonla seyreden hastalıklar düşünülmelidir. 
Bu hastalıklar arasında konjenital toksoplazmozis, 
sitomegalovirüs, tüberoskleroz ve Sturge-Weber 
sendromu, hipo veya hiperparatiroidi, 
pseudohipoparatiroidi, arterio-venöz 
malformasyon, intrakranial kitleler ve 
intoksikasyonlar sayılabilir9,10. Bizim hastalarımızın 
ayırıcı tanısı için yapılan tetkiklerde daha önce 
tanısı konulan hipoparatiroidizm dışında bir neden 
saptanamamıştır. Hastalarımızdaki klinik -özellikle 
nörolojik- bulguların hipokalsemi ve 
serebellar/serebral bölgelerdeki simetrik 
kalsifikasyonlar nedeniyle geliştiği düşünülmüştür. 
Genellikle literatür incelendiğinde Fahr hastalığı, 
altta yatan bir neden olmadan serebral ve 
serebellar simetrik kalsifikasyon varlığı ile 
düşünülmekle birlikte11, kalsiyum metabolizması 
bozukluklarının da hastalığa sebep olabileceği 
bilinmektedir. Bizim hastalarımızda 
hipoparatiroidiye sekonder Fahr hastalığı 
düşünülmüştür. Çomoğlu ve ark.’ları da etiyolojik 
faktör bulunamayan Fahr hastalığına sahip iki 
olguyu sunmuşlar ve hipoparatiroidizm varlığının 
ayırıcı tanıda önemli olduğunu belirtmişlerdir12.  
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 Radyolojik tetkikler içinde BBT kalsifikasyona 
olan duyarlılığı nedeni ile Fahr hastalığı tanısında 
çok önemli olmakla birlikte, MRG kalsifikasyona 
neden olan diğer hastalıkların ayırıcı tanısı 
açısından önem arz etmektedir11. MRG’deki sinyal 
paternine neden olan patolojinin, kalsiyum 
depozitlerinin protein içeriğinin polisakkaritlere 
bağlanması olduğu düşünülmektedir. MRG’de T1 
ve T2 ağırlıklı görüntülerde görünüm değişken 
olmakla birlikte normalde T1 ağırlıklı görüntülerde 
düşük sinyal ya da sinyalsiz alan olarak izlenmesi 
gereken kalsifiye bölgeler, T1 ağırlıklı görüntülerde 
hiperintens, T2 ağırlıklı görüntülerde ise hipointens 
izlenebilmektedir4,7,13. Bizim olgumuzda da 
kalsifikasyon alanları T1 ağırlıklı sekanslarda 
hiperintens simetrik sinyal patolojileri, T2 ağırlıklı 
sekanslarda hipointens alanlar olarak izlenmiştir. 
 Fahr hastalığının tedavisi mevcut klinik 
bulgulara ve tutulan alanlardaki fonksiyon 
bozukluklarına göre yapılmaktadır14,15. Hastaların 
düzenli takibi yapılarak hastalığın yol açacağı 
nörolojik problemler yakından izlenmelidir.  
 Sonuç olarak, bazal ganglionlarda ve 
serebellar bölgede bilateral multipl sayıda 
kalsifikasyon saptanan olgularda Fahr hastalığı 
düşünülmelidir. Fahr hastalığı önemli nörolojik 
bulgulara yol açarak karşımıza çıkabilmektedir. 
Hipoparatiroidizm nedeniyle izlenen hastalarda 
erken dönemde Fahr hastalığı tanısının 
konulmasının, gelişebilecek nörolojik 
komplikasyonları önlemek açısından önemli 
olduğunu düşünmekteyiz. 
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