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Olgu Sunumu / Case Report

Iyatrojenik hipoparatroidiye sekonder bas donmesi ve ellerde kasilma
yakinmasi ile acil servisimize bagvuran Fahr sendromu olgusu

The Fahr syndrome case admitted to our emergency department with iatrogenic
hypoparathyroidism secondary dizziness and complaints of contractions in the hands
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oz

Fahr sendromunun etyolojisi kesin olarak bilinmemektir. Bu sendroma hipoparatiroidizm, psédohipoparatiroidizm veya hiperparatiroidizm neden
olabilir. Fahr sendromu serebellum, talamus ve bazal gangliyonlarda kalsiyum ve fosfor metabolizma bozuklugu sonucu olusan kalsinozis ile seyreden
norodejeneratif bozukluklarla karakterize bir hastaliktir. Beyin bilgisayarli tomografisinde kalsiyum ve gesitli minerallerin birikimi gosterilebilir. Bu
yazida, bag dénmesi ve ellerde kasilma nedeni ile acil servisimize basvuran ve yapilan muayenesinde hipokalsemi saptanan ve dykistinden 15 yil
once subtotal tiroidektomi ameliyati gegirmis oldugu 6grenilen 68 yasindaki erkek hasta sunuldu. Olguda hipoparatroidizme bagh Fahr sendromu
dusunildi.

Anahtar sézciikler: Bas donmesi; Fahr sendromu; hipokalsemi; hipoparatroidizm; Trousseau bulgusu.

ABSTRACT

The etiology of Fahr syndrome is precisely not known. Hypoparathyroidism, pseudohypoparathyroidism or hyperparathyroidism may give rise to this
syndrome. Fahr syndrome is a disease characterized by neurodegenerative disorders that present with calsinosis in the cerebellum, thalamus and
basal ganglia as a result of calcium and phosphorus metabolism defect. Deposition of calcium and other minerals can be indicated on brain computed
tomography. In this article, we present a 68-year-old male patient, who had undergone subtotal thyroidectomy surgery 15 years ago, admitted to the
emergency department with dizziness and contraction in the hands, and we detected hypocalcemia on his examination. We considered Fahr syndrome
due to hypoparathyroidism.
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Fahr sendromu, etyolojisi kesin ola- lerin birikimi g&sterilebilir.® Fahr sendromu klinik

rak bilinmemekle birlikte ilk kez 1930 wyilinda
tamimlanmistir.»2 Bu sendroma hipoparatiroi-
dizm, pseudohipoparatiroidizm veya hiperpara-
tiroidizm neden olabilir.®4 Fahr sendromu; sere-
bellum, talamus ve bazal gangliyonlarda kalsiyum
ve fosfor metabolizma bozuklugu sonucu olusan
kalsinozis ile seyreden norodejeneratif bozukluk-
larla karakterize bir hastaliktir. Beyin bilgisayarh
tomografi (BT)'sinde kalsiyum ve cesitli mineral-

olarak genellikle beceriksizlik, kolay yorulma,
dengesiz yirtime, bas dénmesi, yavas konusma
veya konusma bozuklugu, yutma giicliigii, istemsiz
hareketler ya da kas kramplari1 olarak baslamakla
beraber psikoz, demans, kisilik degisiklikleri gibi
noropsikiyatrik semptomlar da verebilir.®! Bu yazi-
da, bas donmesi ve ellerde kasilma ile acil servise
basvuran ve hipokalsemi saptanmasi tizerine ser-
vise yatirilan bir erkek olgu sunuldu.
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Sekil 1. Olgumuzda Trousseau bulgusu.

OLGU SUNUMU

Altmis sekiz yasinda bir erkek hasta bas
donmesi ve ellerde kasilma nedeni ile acil servi-
simize basvurdu. Hastanin o6ykiistinden; 15 wil
once subtotal tiroidektomi ameliyati gecirdigi,
yakinmalarinin yaklasik bir yildan beri ara ara
oldugu 6grenildi. Hastanin acil servise basvuru
esnasinda bakilan vital bulgularinda atesi, nabz
ve tansiyon arteriyel kan basinci normal saptandi.
Hastanin acil serviste yapilan fizik muayenesinde
Glaskow koma skoru 15, diger sistemik mua-
yenesi normal saptandi. Hastanin yaklasik bir
vil 6nceki dis merkezde bakilan kalsiyum (Ca**)
5.6 mg/dL (N: 8.6-10.2), inorganik fosfor (iP)
5.1 mg/dL (N: 2.4-4.5), paratiroid hormon (PTH)
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7 pg/mL (N: 15-65) saptanmusti. Ege Universitesi
Tip Fakiiltesi Hastanesi Acil Servisimizde yapilan
incelemelerde; Ca* 3.8 mg/dL, iP 8.46 mg/dL,
magnezyum (Mg**) 1.9 mg/dL (N: 1.5-2.6), albi-
min 4 g/dL (N: 3.5-5.2), kreatinin 1.81 mg/dL
(N: 0.7-1.3), saptandi. Elektrokardiyografisinde
QT mesafesi 480 ms (N <430 ms) saptan-
di. Hipokalsemi saptanan hastada Trousseau
ve Chvostek testleri yapildi. Trousseau bulgusu
pozitif saptandi (Sekil 1). Hastaya 12 ampul %10
kalsiyum glukonat replasmani yapildi. Hastaya
uygulanan replasman sonrasi 24. saatte Ca**
degeri 4.7 mg/dL saptandi. Hasta ileri inceleme-
ler yapilmak tizere dahiliye yogun bakim {initemi-
ze yatirildi. Yatisindan itibaren hastaya 1500 mg
kalsiyum karbonat (600 mg elementer kalsiyu-
ma esdeg@er) ve 400 IU 25 hidroksi vitamin D
ve 4 ampul kalsiyum glukonat tedavisi tic giin
boyunca verildi. Uciincii giiniin sonunda hastanin
serum Ca** degeri 5.4 mg/dL dlciildii. Hastanin
yatist esnasinda bakilan biyokimyasal inceleme-
lerinde TSH: 0.36 (N: 0.35-5.5), fT4 1.35 (N:
0.89-1.76), PTH: 6 pg/mL (N: 12-88) saptan-
di. Yirmi dort saatlik idrar Ca** degeri 15 mg
(N: 100-300 mg/giin) saptandi. Hipokalsemisi
devam eden ve hipoparatiroidisi olan hastaya
1,25 dihidroksi vitamin D 1 mcg/gtin baslandi.
Ertesi giin serum Ca*™ degeri 7.6 mg/dL saptan-
di. Hastanin beyin BT ’sinde aksiyal kesitlerde iki
tarafhh nukleus kaudatus ve internal kapsiilde kal-
sifikasyon bildirildi (Sekil 2). Olgu; 6ykii, labora-
tuvar, klinik ve radyolojik bulgular dogrultusunda

Sekil 2. Axial non-kontrast bilgisayarli tomografi kesitlerinde iki tarafh nukleus caudatus ve internal kapsiilde kalsifikasyon
ile uyumlu hiperdens alanlar.



Fahr sendromu

iyatrojenik hipoparatiroidiye bagh Fahr sendromu
olarak degerlendirildi. Hasta yapilacak islem hak-
kinda bilgilendirildi ve bilgilendirilmis hasta onami
alindi.

TARTISMA

Fahr sendromu literatiirde cok degisik neden-
lere bagl ortaya ¢ikti@1 gosterilmis olan kalsiyum
metabolizma bozuklugu sonucu striatopallidal
bazal gangliyonlarda iki tarafli simetrik kalsifikas-
yonlar ile giden bir durumdur. Hipoparatiroidizm
veya psodohipoparatiroidizm ile birlikte genetik,
gelisimsel, metabolik, enfeksiydz, sporadik ve
diger kosullarin da neden oldugu bildirilmistir./!
Bunlarin disinda mikro-vaskiilitlerle seyreden sis-
temik lupus eritematozus gibi sistemik hastalik-
lar,”® beynin maruz kaldig: anoksi ve toksik mad-
delerin bazal ganglivyonlarda kalsifikasyonlara
neden olabilecedi gosterilmistir.” Ayrica genetik
aktarimin cogu olguda otozomal dominant, bazi
olgularda ise otozomal resesif oldugu gésterilen
ailesel Fahr sendromu olgular1 bildirilmistir.°
Fahr sendromun gériildiigii bir ailenin sitogenetik
incelemesinde, 14. kromozomun kisa kolunda
gelisen bir defektin bu sendroma predispozan
lokus oldugu gésterilmistir.t!

Fahr sendromu klinik olarak genellikle becerik-
sizlik, kolay yorulma, dengesiz yiiriime, bas dén-
mesi, yavas konusma veya konusma bozuklugu,
yutma glicliigli, istemsiz hareketler ya da kas
kramplar1 olarak baslamakla beraber psikoz,
demans, Kisilik degisiklikleri gibi noéropsikiyat-
rik semptomlar da verebilir.! Kalsifikasyonlarin
yayginli@i ve lokalizasyonlari ile klinigin yayginligi
arasinda baglanti oldugu bildirilmistir.?!

Olgumuzda uzun siire 6nce gegirdigi tiroidek-
tomi ameliyatinda paratiroid bezlerinin alinmis
olmasinin ya da kalici iskemi sonrasi gelisen hipo-
paratiroidinin, bazal gangliyonlarda olusan kalsifi-
kasyonlarin nedeni olabilecegi diistintildii. Ayrica
olgumuzda norolojik semptomlardan bas dénmesi
ve ellerde kasilma vardi. Hastanin ellerde kasilma
ve bas dénmesi yakinmalari, kalsiyum replasmani
ve vitamin D’nin yerine konulmasi sonucu ve kalsi-
yum seviyesinin diizeltilmesi ile tamamen geriledi.

Olgumuz klinik tablo, laboratuvar, gériintiile-
me sonuclar1 ve tedaviye yanitlari ile iyatrojenik
hipoparatiroidiye sekonder Fahr sendromu ola-
rak degerlendirildi. Fahr sendromu uzun willar
6nce tanimlanmis olmasina ragmen Kklinikte
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sik karsilasilmamis olmasi nedeniyle gézden
kacabilmektedir. Ozellikle akut néropsikiyatrik
bozukluklar gelisen, tanimlanamayan nérolojik
semptomlarin varliginda Fahr sendromu ayiri-
a1 tanida akilda tutulmahdir. Acil basvurularda
kalsiyum olctimii mutlaka yapilmal ve degerler
incelenmelidir.

Cikar cakismasi beyam

Yazarlar bu yazinin hazirlanmasi ve yayinlanmasi
asamasinda herhangi bir ¢ikar cakismasi olmadigini beyan
etmislerdir.

Finansman

Yazarlar bu yazinin arastirma ve yazarhik siirecinde
herhangi bir finansal destek almadiklarini beyan
etmislerdir.
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