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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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OZET

Bilateral Striopallidodentat Kalsinozis olarak da isimlendirilen Fahr Hastalhgi (FH); bazal ganglion, talamus, serebellar
dentat nikleus ve serebral beyaz cevherde simetrik kalsifikasyonlar ile karakterize bir hastaliktir. Kalsifikasyonlar
genellikle bagka nedenlerle ¢ekilen serebral goéruntilemelerde dikkati ¢ekmektedir. Hastalik klinik olarak degisken
norolojik veya noro-psikiyatrik bulgularla seyredebilmektedir. Fahr hastaliginin anoksi, radyasyon, sistemik hastaliklar,
toksinler, kalsiyum metabolizma bozukluklari ve ensefalitler ile baglantili oldugu distnilmektedir. Biz de burada primer
hipoparatiroidizm tanisi olan ve nérolojik problemlerle basvuran, goériintileme yontemleriyle serebral ve serebellar
kalsifikasyonlar saptanan iki olguyu sunduk.

Anahtar kelimeler: Fahr hastaligi, serebral kalsifikasyon, hipoparatiroidizm

kore, ataksiye ek olarak demans ve duygu durum
bozukluklaridir®®. Kalsiyum metabolizma
bozuklugu olan olgularda nérolojik semptomlarin
i varhiginda Fahr hastaliginin akilda tutulmasi
dominant gecis gostermektedir. Ik kez 1930  yerekir. Bu nedenle hipoparatiroidi esliginde Fahr
yihinda Fahr tarafindan tanlmlanm|§t|r1. Klinik hastaliji saptadigimiz iki olgumuzu Klinik ve
bulgular siklikla parkinsonizm, distoni, tremor, gériintileme bulgulari ile sunmak istedik.

GIRIS
Fahr hastaliginin sporadik ve otozomal resesif
formlari bildiriimekle birlikte, genellikle otozomal
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OLGU 1

42 yasinda erkek hastanin Oykisinden 10
yildir  idiopatik hipoparatiroidiye =~ sekonder
hipokalsemi nedeniyle baska bir hastanede takip
edildigi, kollarinda uyusma sikayetinin devam
etmesi Uzerine bir ¢cok kez psikiyatri klinigine
gonderildigi,10 yildir kalsitriol, calcium preparatlari
ve mirtazapin (antidepressan) kullandigi 6grenildi.
Son 3 aydir titreme, kol ve bacaklarda kasiima
sikayeti artan hasta tetkik ve tedavi icin hastaneye
yatirildi. Ozgegmisinde her iki gézden katarakt
operasyonu Oykusu vardi. Aile éykusinde o6zellik
yoktu.  Sistemlerin  sorgulanmasinda, hasta
uykusuzluk, huzursuzluk, gli¢sizlik sirt agrilan ve
denge kaybindan gsikayet ediyordu. Fizik
muayenede; TA: 100/80mmHg; Nabiz: 80/dakika,
ritmik; solunum sayisi: 20/dakika, dizenli idi. Genel
koopere idi.
kinetik

durumu iyi, suuru acglkk ve
Ekstremitelerde bilateral postural ve

Resim 1. Serebral MRG’ de T1 agirlikli sekanslarda
hiperintens simetrik sinyal patolojileri.

OLGU 2

Atmis sekiz yasinda erkek hastanin 2 yil 6nce
halsizlik, denge kaybi ve konusmada yavaslama
sikayetlerinin basladigi, bir buguk yil 6nce denge

Hipoparatiroidizmde Fahr Hastahgi

tremoru olan hastanin kas giici Ust ekstremitede
5/5, alt ekstremitede 4/5 idi. Dider sistemlerin
muayenesi dogal 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 hastanin hemogram, ferritin,
B12, folat, serum albumin duzeyleri ile tiroid,

karaciger ve bobrek fonksiyon testleri normal
bulundu. Hastaya hipokalsemi icin kalsiyum
karbonat 3x2gr/gin ve kalsitriol  0,5ug/gin
baslandi. Elektrokardiyografi (EKG) ve kemik

dansitometresi (DEXA) normal bulunan hastaya

cekilen serebral MRG'da her ki serebral
parankimde ve serebellumda simetrik
kalsifikasyonlar (Fahr hastahdi ile uyumlu)

saptandi (Resim 1 ve 2). Tedavi ile hastanin
kalsiyum dizeyinin ve klinik bulgularinin dizelmesi
Uzerine ilag dozlari diizenlenerek taburcu edildi.

Resim 2. Serebral MRG’de T2 agirlikli sekanslarda simetrik
yerlesimli hipointens sinyal patolojileri.

kayblr nedeniyle dismesi sonucunda yatirildigi
noroloji  kliniginde hipokalsemi saptandigi ve
kalsiyum replasmani baslandigi égrenildi. Yapilan
serebral MRG'de serebellar ve serebral
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kalsifikasyonlar saptanan hasta endokrinoloji klinigi
tarafindan alind1. 6zgegmisi
sorgulandiginda; hipertansiyon (HT) ve kronik
obstriktif akciger hastaligi (KOAH) tanilari ile ilag
kullandidi, 5 yil 6nce miyokard infarktiist (M), 6 yil
once katarakt operasyonu gegirdigi 6grenildi. Aile
Oykustiinde; erkek kardesinde hipertansiyon oldugu
ve babasinin hipertansiyona bagl stroke nedeniyle
ex oldugu o&grenildi. Fizik muayenede; TA:
110/70mmHg; nabiz: 82/dakika, ritmik; solunum
sayisi: 15/dakika, duzenli idi. Genel durumu iyi,
suuru aclk ve koopere idi. Kas glcu tim
ekstremitelerde 4/5 kuvvetindeydi ve derin tendon
refleksleri hipoaktif, sagda babinski pozitif bulundu.
Diger organ muayeneleri dogaldi. 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 dulzeyleri ile tiroid ve karaciger
fonksiyon testleri normal bulundu. Hastaya
hipokalsemi i¢in kalsiyum+vit D efervesan tb
3x1gr/giin baglandi. Elektrokardiyografi (EKG) ve
DEXA'’si normal bulunan hastanin ekokardiyografik

devir Hastanin

incelemesinde sol ventrikil duvar hareket
bozuklugu ve sol ventrikil diyastolik islev
bozuklugu saptandi. Ydrimede dengesizlik

sikayeti devam eden hastanin kranial MRG’de
serebral, serebellar, ganglionlarda,
talamusta ve oksipital bdlgede kalsifikasyonlar
saptanarak, hastada Fahr hastalidi olabilecegi
dislndldi ve tedavisi planlandi. Hipokalsemi
tablosu dizelen hasta onerilerle ve néroloji
kliniginde takip edilmek tzere taburcu edildi.

bazal

TARTISMA

Fahr hastaligi etiyolojisi
bilinmeyen, genellikle 4.ve 6. dekatlarda her iki
cinsi de etkileyerek ortaya c¢ikan bir hastaliktir®.
Klinik olarak hastalarda ekstrapiramidal (kore,
distoni, parkinsonizm gibi) ve serebellar bulgulara
(ataksi, dismetri, disdiadokinezi gibi)
rastlanabilmektedir. Patogenezde bolgesel iskemi
sonucunda gelisen lokal dolasim bozuklugu ve
perivaskiler alanlarda mineral birikimleri oldugu

tam  olarak
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kabul edilmektedir™®. Fahr hastaligindaki kalsiyum
depozitlerinin kan beyin bariyerinin bozulmasina
sekonder veya ndéronal kalsiyum metabolizma
bozukluguna bagli oldugu yoénundeki bilgiler net
degildir. Genetik galismalarda kromozom 14q’da
bir odak tespit edilmi§tir7. Bazi galismalarda beyin
omurilik sivisi (BOS) incelenmesinde myelin basic
protein artigsina rastlanmigtir. Ayrica otozomal
dominant gegis gosteren olgularda homokarnozin
artis1, sporadik olgularda ise histidine dusukligu
saptanmlstlrs. Ancak Fahr hastaliginin anoksi,
radyasyon, sistemik hastaliklar, toksinler, kalsiyum
metabolizma bozukluklari ve ensefalitler ile
baglantili oldugu da ileri strtilmektedir®. Bizim iki
altta yatan
hipoparatiroidizm ile iligkili oldugu dustnulmekle
birlikte hastalara kromozom analizi, BOS analizi
gibi tetkikler yapilamamistir.
Fahr hastaliginin
kalsifikasyonla seyreden hastaliklar distntlmelidir.
Bu hastaliklar arasinda konjenital toksoplazmozis,
sitomegaloviris, tuberoskleroz ve Sturge-Weber

olgumuzda da klinik bulgularin

ayiricl tanisinda

sendromu, hipo veya hiperparatiroidi,
pseudohipoparatiroidi, arterio-venoz
malformasyon, intrakranial kitleler ve

intoksikasyonlar sayilabilir’*°. Bizim hastalarimizin
ayirici tanisi igin yapilan tetkiklerde daha once
tanisi konulan hipoparatiroidizm disinda bir neden
saptanamamistir. Hastalarimizdaki klinik -6zellikle
norolojik- hipokalsemi ve
serebellar/serebral bdlgelerdeki
kalsifikasyonlar nedeniyle gelistigi distnulmustir.
Genellikle literatlr incelendiginde Fahr hastalgi,
altta yatan bir neden olmadan serebral ve
serebellar simetrik kalsifikasyon varhgi
dustiniilmekle birlikte™, kalsiyum metabolizmasi
bozukluklarinin da hastalia sebep olabilecegi
bilinmektedir. Bizim hastalarimizda
hipoparatiroidiye sekonder  Fahr  hastaligi
distndlmistir. Comoglu ve ark.lari da etiyolojik

bulgularin
simetrik

ile

faktdér bulunamayan Fahr hastaligina sahip iki
olguyu sunmuslar ve hipoparatiroidizm varliginin
ayirici tanida 6nemli oldugunu belirtmislerdir®2.
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Radyolojik tetkikler icinde BBT kalsifikasyona
olan duyarhhidi nedeni ile Fahr hastaligi tanisinda
¢ok dnemli olmakla birlikte, MRG kalsifikasyona
neden olan diger hastaliklarin ayirici
acisindan 6nem arz etmektedir'*. MRG'deki sinyal
paternine patolojinin,  kalsiyum
depozitlerinin  protein iceriginin polisakkaritlere
baglanmasi oldugu dusunilmektedir. MRG’de T1
ve T2 agirlikh gérintilerde goérinim degdisken

tanisi

neden olan

olmakla birlikte normalde T1 agirlikli gérintilerde
disiik sinyal ya da sinyalsiz alan olarak izlenmesi
gereken kalsifiye bolgeler, T1 agirlikli gériintilerde
hiperintens, T2 agirlikh goéruntilerde ise hipointens
izlenebilmektedir*”*,  Bizim  olgumuzda da
T1 agirlikh sekanslarda
hiperintens simetrik sinyal patolojileri, T2 agirlikh

kalsifikasyon alanlari

sekanslarda hipointens alanlar olarak izlenmistir.

Fahr hastaliginin tedavisi mevcut Klinik
bulgulara ve tutulan alanlardaki fonksiyon
bozukluklarina gére yapilmaktadir***®. Hastalarin

dizenli takibi yapilarak hastaligin yol acacagi
nérolojik problemler yakindan izlenmelidir.
Sonu¢  olarak, ganglionlarda
serebellar bdlgede multipl  sayida
kalsifikasyon saptanan olgularda Fahr hastaligi
disundlmelidir. Fahr hastahgi ndrolojik
bulgulara yol agarak karsimiza cikabilmektedir.
Hipoparatiroidizm nedeniyle izlenen hastalarda

bazal ve

bilateral

onemli

erken donemde Fahr hastaligi  tanisinin
konulmasinin, gelisebilecek norolojik
komplikasyonlari  6nlemek agisindan  6nemli
oldugunu disiinmekteyiz.
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