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Gerilim Tipi Basagrisi ve Fahr Hastalhig1 Birlikteligi

Tension Type Headache and Fahr’s Disease
Caner Baydar', Hafize Nalan Giines®, Tahir Kurtulus Yoldas®, Aslan Yilmaz'

'Digkapi Yildirim Beyazit Egitim ve Aragtirma Hastanesi Noroloji Klinigi
*Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi Noroloji Klinigi

Ozet

Fahr hastaligi; bazal ganglionlar, serebellar dentat nukleus ve sentrum semiovalede kalsifikasyon goriilmesi ile
karakterizedir. Bazal ganglionlar en sik tutulan bolgedir. Fahr sendromunun anoksi, radyasyon, sistemik hastaliklar,
toksinler, kalsiyum metabolizma bozukluklari ve ensefalitler ile baglantili oldugu tanimlanmistir. Ayrica sendromun
ailesel formu bildirilmistir. Sendromun klinik ozellikleri degisik olmasina ragmen; ilerleyici mental hasar, dizartri,
konviilsiyon, parkinson benzeri klinik tablo, noro-psikiyatrik davranis ve zihinsel islev bozukluklari Fahr sendromunda
siklikla goriilen klinik bulgulardir. Bu yazida gerilim tipi basagrisi bulunan Fahr sendromlu bir kadmn olguyu sunmay1
amacladik.

Anahtar Kelimeler: Basagrisi, Fahr hastaligi, gerilim tipi basagrisi

Abstract

Fahr’s disease is characterized with the presence of calcifications in basal ganlions, dentate nucleus and centrum
semiovale. The basal ganglia are the most common site of involvement. Fahr’s syndrome is associated with disorder of
calcium metabolism, systemic illnesses, toxins, encephalitis, radiation and anoxia. Familial form of the syndrome has
been reported. Although the clinic pattern of the syndrome is variable, progressive mental deterioration, dysarthria,
seizures, parkinsonian features and neurobehavioral, cognitive disorders are common clinical features of the Fahr’s
syndrome. In this article we present a woman with Fahr’s syndrome with tension type headache.
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Giris

Simetrik bazal ganglion kalsifikasyonu, diger ad1
ile Fahr hastalig1 ilk defa 1930 yilinda Karl Theoder Fahr
tarafindan tamimlanmigtir.  Kalsifikasyonlar genellikle
bilateral olarak  goriilmektedir.'*  Striopallidodentat
kalsifikasyonlar  genellikle  kalsiyum  ve  fosfor
metabolizma bozukluklarina eslik eder ancak bazi
olgularda serum kalsiyum metabolizmasinda degisiklik
olmaksizin, genetik hasar sonucunda da hastaligin
geligebildigi tanimlanmigtir. Bazi ¢aligmalarda ise ndronal
dokuda farkli toksin ve enfeksiydz ajanlara bagli geligsen
nekroz sonrasinda da kalsiyum, demir, bakir gibi
elementler ve proteinlerin ¢okmesi ile striopallidodentat
kalsifikasyonlarin gelistigi saptanmigtir®. Daha erken
baglayan olgular rapor edilmekle birlikte hastaligin
bulgular1 genellikle 4. ile 6. dekatlar arasinda baglar.
Siklikla noropsikiyatrik, ekstrapiramidal ve serebellar
belirtiler, konugsma bozukluklar1 ve demans saptanir.* Bu
yazida bas agrist yakinmasi ile bagvuran intaserebral
kalsifikasyon saptanan Fahr sendromu tanis1 alan bir olgu
sunulmaktadir.

Olgu
55 yaginda sag elli kadin hasta, bas agrist

nedeniyle kabul edildi. Yaklagik 10 yildir bas agrisi
yakinmast olan hastanmn bagagrilari 1 aym 15- 20 giinii
devamlilik gostermekteydi.. Son 15 giindiir siddetlenen
agrist, enseden baglayip frontal bolgeye kadar baginin her
iki tarafina yayiliyordu. Agrisina bulanti kusma eslik
etmiyordu. Kiint, sikigtirict bir agr tarifleyen hastanin
agrist ozellikle 6gleden sonralari artiyor, yaklasik 45
dakika-1 saat siirliyor ve agr1 kesici almakla kismen
rahatliyordu. Bu sikayetlerle klinigimize kabul edilen
hastanin norolojik ve sistemik muayenesi normal olup,
O0zgecmis ve soygee¢misinde bir oOzellik saptanmadi.
Laboratuvar incelemelerinde tam kan, idrar, karaciger ve
bobrek fonksiyon testleri, periferik yayma ve tiroid
fonkisyon testleri normaldi. Kanda parathormon,
kalsiyum, fosfor ve vitamin D diizeyleri bakildi ve normal
bulundu.

Hastanin bagagrisi yakinmasi 6n planda oldugu
icin bilgisayarl1 beyin tomografisi (BBT) ile beyin
goriintiilemesi yapildi. BBT’de her iki kaudat niikleus,
globus pallidus ve putamende yogun kalsifikasyon lehine
yorumlanan dansite artigt gozlendi (Resim 1,2).
Gradiyent- eko ve difiizyon agirlikli manyetik rezonans
goriintiilemede (MRG) her iki putamen, globus pallidus
ve kaudat niikleus baginda farkli evrelerde kalsiyum



Resim 1-2. BBT’ de her iki putamen, globus pallidus ve kaudat
niikleus baginda kalsifkasyon alanlar1.

Resim 3-4. Gradiyent-eko ve difiizyon agirlikli MRG de her iki
puatemen, globus pallidus ve kaudat niikleus basinda
farkli evrelerde kalsiyum depositi ile uyumlu sinyal
degisiklikleri.

depositi ile uyumlu sinyal degisiklikleri gdzlendi (Resim
34). Olgumuzda metabolik, biyokimyasal ve hormonal
herhangi bir patoloji saptanmamasi, aile Oykiisiinde
noropsikiyatrik problemi veya benzer bir tablonun
saptandig1 bir yakint olmamasi nedeniyle vakamiz
sporadik iatrojenik Fahr sendromu olarak degerlendirildi.
Bag agris1 gerilim tipi basagrisi karakterinde olan hastaya
venlafaksin tedavisi baglandi. Birinci aym sonunda
hastanin bagagrilar1 kismen diizeldi.

Tartisma

Fahr Sendromu (simetrik bazal gangliyon
kalsifikasyonu), ilk defa 1930 yilinda tanimlanmistir.'?
Kalsifikasyonlar en sik globus pallidusta goriiliir. Bununla
birlikte putamen, kaudat niikleus, internal kapsiil, dentat
niikleus, talamus, serebellum ve serebral beyaz cevherde
vaskiiler traselere uyar tarzda yogun kalsifikasyonlar
goriilebilir.”® Bizim olgumuzda da ¢ekilen BBT de her iki
kaudat niikleus, globus pallidus ve putamende gozlenen
yogun kalsifikasyonlar Fahr Sendromu’nu akla getirdi.
Kalsiyum  depozitleri  histolojik  olarak  kapiller
damarlarda, kiiciik arter ve venlerin duvarinda media
tabakasinda ve perivaskiiler alanlarda bulunurlar. Kranial
kalsifikasyonlarin lokalizasyonlar1 her zaman norolojik
bulgularla uyumlu degildir. Tanida kalsiyum birikimlerini
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gostermede en sik kullanilan inceleme yontemi BBT dir.*”
Biz de olgumuzun tamisinda Oncelikli olarak BBT ile
beyin goriintiilemesi yapmay1 tercih ettik. MRG ile
incelemeyi ayirici tanilari ekarte etmek icin ekledik. Bazi
olgularda direkt grafilerde kalsifikasyonlarin
izlenebilmesi miimkiindiir. Manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) ile kalsifikasyonlarin goriiniimii
degisken olup, T1 agirlikli goriintiilerde hipo ya da
hiperintens, gradiyent agirlikli goriintiilerde hipointens
izlenirler.

Beyindeki kalsifikasyonlar genellikle
semptomlarin baglamasindan 6nce bulunur. Daha erken
baslayan olgular rapor edilmekle birlikte hastaligin
bulgular1 genellikle 4. ile 6. dekatlar arasinda baglar.
Klinik bulgular olduk¢a degisken olmasina ragmen
noropsikiyatrik,  ekstrapiramidal,  ve serebellar
semptomlar siklikla izlenir. Kisilik degisiklikleri,
konugsma bozukluklari, mental ve zihinsel islevlerde
bozulma, demans ve duygulanim bozukluklari gibi
davranigsal bozukluklarin yani sira rijidite, hipokinezi,
tremor ve ataksi gibi hareket bozukluklar1 da
goriilebilir**'* Bizim olgumuzda, Fahr sendromunda
belirtilen klinik spektrumun aksine sadece gerilim tipi bag
agrist mevcuttu. Ayrica tek semptomu olan bagagrisi
stirekliydi ve ayn1 zamanda tedavilere yanit vermekteydi.
Yapilan ¢aligmalarda Fahr sendromlu vakalarin ¢cogunun
semptomatik oldugu bildirilmektedir. Ancak bu verilerin
yaninda bizim olgumuzda oldugu gibi klasik
semptomlarin izlenmedigi olgularin da bulundugu
bildirimler mevcuttur. Ancak asemptomatik bireylerin
uzun siireli izlemlerinde hastalik progresyonuna bagli
klinik bulgularin gelisebilecegi 6ne siirtilmektedir. Harati
ve ark. calismalarinda, baglangicta asemptomatik olan
Fahr sendromlu iki olgunun uzun siireli takiplerinde
semptomatik oldugunu bildirmiglerdir."" Yaslh olgularda,
norolojik semptom goriilme olasilig1, hastaligin daha uzun
seyirli olmasi nedeni ile daha yiiksektir.

Fahr sendromunun gelisiminde c¢ocukluk
caginda gecirilen enfeksiyonlar (toksoplazmosis gibi) ve
sistemik hastaliklar da suglanmistir.*'* Ayrica beynin
karsilastig1 toksik ve anoksik etkilesimlerin hastaligin
gelisimine zemin hazirladigina dair yaymlar mevcuttur."
Fahr sendromunda genetigin roliiniin incelendigi
caligmalar da yapilmistir. Bu caligmalarda otozomal
dominant gecis baskinlig1 vardir.”” Ayrica bu sendromun
goriildiigii bir ailenin sitogenetik incelemesi sonrasinda
14. kromozomun kisa kolundaki defektin hastaligin
gelisiminde ©nemli oldugu gosterilmistir.”® Bizim
olgumuzda, Oykiide enfeksiyon, sistemik hastalik,
toksisite ve anoksi ile iligkili bir bulgu ve soyge¢cmiste
benzer bir hastalik oykiisii yoktu.
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Fahr sendromu ayirici  tanisinda;  bazal
gangliyonlarda  kalsifikasyonla seyreden endokrin
kaynakli nedenler (hipoparatiroidizm, psodohipopara
tiroidizm, hiperparatiroidizm, hipotiroidizm), metabolik
kaynakli nedenler (Leigh hastalig1), konjenital kaynakl
nedenler  (norofibramatozis, tiiberoskleroz, Down
sendromu, lipoid proteinozis), enfeksiyoz nedenlere bagl
hastaliklar (TORCH enfeksiyonlar1, sistiserkozis, SLE,
AIDS) ve toksik nedenlere bagh durumlar (CO
zehirlenmesi, kursun intoksikasyonu, nefrotik sendrom)
g6z Onilinde bulundurulmalidir."*

Fahr sendromu uzun yillar 6nce tanimlanmig bir
sendrom olmasma karsin  klinikte stk olarak
karsilasilmamas1 nedeniyle gozden kacabilmektedir.
Ozellikle ani noropsikiyatrik bozukluklar ~ gelisen
hastalarda ve altta kalsiyum metabolizmasinda bozuklugu
olan hastalarda tanimlanamayan norolojik semptomlar
gelistiginde Fahr sendromu ayirict tanida akilda
tutulmalidir. Bizim olgumuzda da klasik Fahr Sendromu
bulgulari olmayan bag agrisi ile ortaya ¢ikan bir Fahr
Sendromu gozlenmigtir. Fahr hastaligi klasik klinik
bulgular disinda, asemptomatik ya da bagagrisi gibi
lezyon yerlesimleri ile tam korelasyonun kurulamadig:
spesifik olmayan klinik bulgular da literatiirde
tanimlanmaktadir. Biz nadir goriilen bu sendromda,
radyolojik olarak benzer tutulumlar goriilebilmesine
ragmen, olgularda c¢ok farkli klinik bulgularin
gozlenebilmesi nedeniyle Fahr hastalig1 tanisinin gézden
kacabilecegini diisiinmekteyiz. Bu nedenle, klasik Fahr
hastalig1 klinik bulgulart diginda bulgularla prezente olan
hastalarda da Fahr hastaligini ayirict tanida diigtinmeliyiz
ve bunun da cok cesitli norolojik semptomlara yol
acabilecegini unutmamaliyiz.
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