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MORBUS FAHR : Characteristics of CT Scanes

Summary

The symmetrical calcification of the basal cerebral ganglia (SCBG) in conventional skull
radiographs has been known as a pathological entity of morbus Fahr. Fahr’s triad consists of
typical neuro-psychiatric symptoms, hypoparathyroidisin and SCBG. Since the introduction
of CT, SCBG is found in computed tomography of the skull with a frequency of approx. 1 9; of
the patients but often without Fahr’s triad, the question of clinical relevance is therefore,
vaised. A connection between calcium metabolism and intoxications seems to exist and has to
be considered clinically.
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Gzel

Simetrik Basal Ganglion Kalsifikasyounlarn (SCBG), konvensiyonel kranyum radyogram-
laninda morbus Fahr’in bir bulgusu olarak kabul edilirler. Fahr triad’1 néropsikiyatrik semptom-
lar, hipoparatiroidi ve simetrik bazal ganglion kalsifikasyonlarindan tesekkiil eder. Kranyal
bilgisavarh tomografi kullamildizidan beri SCGB tams: olgularin takriben %, I'inde konul-
makla beraber, Fahr triad’imin tiim semptomlan bir¢ok olguda gorilmemektedir. Bu durum
klinigin degerint ortaya koymaktadir. Oyle goriliiyor ki, kalsiyum metabolizmasy ve intoksi-
kasyonlar arasinda da bir iligski olabilir ve bu durum klinikte daima dikkate alinmahdsr.

CT tetkiklerinde bazal ganglion kalsifikasyonlarina rastlama oran: lite-
ratiirde 9, 0.2 ile 9, 1.6 arasinda degismektedir (1-4).

Radyolojik olarak, beynin bazal ganglionlarida simetrik kalsifikasyon-
larmn saptanmasi morbus Fahr tamsmi gerceklestirir.
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Histolojik olarak SCBG’da, beynin globus pallidus ve corpus striatum’un-
da, beyincik’in nucleus dentatus’unda 6zellikle perivaskiiler, bazan kigik
arterlerin adventisia ve mediasinda, hattd serbest olarak beyinde kire¢ otur-
masl s6z konusudur (5, 6).

Arastiriellann bir kismi Fahr sendromu’nda SCBG’nm yamsira ndrolo-
jik-psikiyatrik semptomlarm bulunmasimny zorunlu gériirler. Bunlar spastisite,
rigor, apraksi, ataksi, morbus parkinson, demans ve epilepsi’dir (7-9).
Diger bir kisim arastirieilar, SCBG’lar noro-psikiyatrik semptomlarla birlikte
Ca-P metabolizmasinda hipokalsemi ve hiperfosfatemi ile kendini gdsteren
disfonksiyonu olarak dikkate alirlar (7, 9, 10).

Bu derlemelerin 1181 altinda idiopatik SCBG’m1 morbus Fahr, diger lez-
yonlarin sonucu ortaya ¢ikan SCBG’m1 Fahr sendromu olarak adlandirmakta
fayda vardir kamsindayiz.

SCBG’nin Olusumu ve Sikhig
1. Hipoparatirotdizm:

a) Idiopatik Hipoparatiroidi : Genellikle sporadik, ¢ok ender kalit-
saldir. Chaptal ve ark. (11) %, 30, Danowski ve ark. (12) 9, 22
oraninda simetrik bazal ganglion kalsifikasyonlarr saptamiglardir.

b) Postoperatif Hipoparatiroidi : Burada bazal ganglion kalsifikas-
yonlar1 ¢ok ender olup, Danowski ve ark. 63 olgudan sadece
3"iinde SCBG saptamistir (12).

2. Psédo-hipoparatiroidi: Kaltsaldir. Danowski ve ark.
% 42 oraninda SCBG tesbit etmislerdir (12).

3. Psodo-psédohipoparatiroidi: Kaltsaldir. Bunlarda
SCBG’1 ¢ok ender olup, Danowski ve ark. 33 olgudan ancak 2’sinde
saptayabilmislerdir (12).

4. Idiopatik Simetrik Basal Ganglion Kalsifi-
kasyonlar: Sporadik veya familyar olarak ortaya gikarlar (12).

5. Ender Hastaliklarda:

a) Osser dysmorpy sendromu

b) Bébregin tubuler asidozu ile birlikte bulunan osteopetrosis sendromu
¢) Okulo-dento-osseéz displazt

d) Alkol, ilag, CO, Vii. D intoksikasyonu.
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OLGULAR
Hasta adi Yas ve Cins Noro-pstkiyatrik sempt. Ca/P kan diizeyi
1. H.C. 52K Girme-igitme kayb, Normal

hag agrisi, epilepsi

(=]

S.A. 51 K Yiiriime ve konusma Parathorm. |
gugliigii, bayilma, Hipokalsemi
gilme-aglama krizi

3. &Y. 42 K Epilepsi Parathorm. }
Hipokalsemi
4. H.C. 22 K Yok Parathorm. +
Hipokalsemi

Resim 1. Olgu I : Bazal ganglionlar diizeyinden gegen kesitte. nucleus caudatus, nucleus
lentiformis ve subkortikal bilgelerde simetrik kalsifikasyonlar goriilmek-
tedir.
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Resim 2a. Olgu 2 : Posterior fossada, 4. ventrikiil gevresinde diffiiz Kalsifikasyon alanlan
goriilityor (139 HU).

Resim 2b. Olgu 2 : Bazal ganglionlar diizeyinden ahnan kesitte, her iki nucleus caudatus'un
bas ve kuyruk biliimlerinde. her iki nucleus lentiformis’te ve her iki poste-
rior horn gevresindeki ak maddede yogun, simetrik kalsifikasyonlar go-
rillmektedir.
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Ugtineit ventrikiil ve frontal hornlar diizeyinden gecen kesitte; nucleus
caudatus ve nucleus lentiformis’lerde, frontal loblarin beyaz maddesinde
ve hemisfer arka boliimlerinin subkortikal kisimlarinda simetrik kalsifi-

Resim 3a. Olgu 3 :

kasyonlar gorilmektedir.

Resim 3b. Olgu 3 : Serebellar hemisferlerde, nucleus dentatus lokalizasyonunda, simetrik

kalsifikasyonlar mevcuttur.
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Resim 4. Olgu 4 : Alt ventrikill diizeyinden gegen kesitte, her iki nucleus caudatus basinda
ve her iki nucleus lentiformis’te simetrik kalsifikasyonlar mevcuttur.

TARTISMA

Bizim CT ile SCBG tams konulan 4 olgumuzdan hi¢ biri postoperatif
hipoparatiroidi degildir. 4 olgudan 3’4 idiopatik hipoparatiroidili olup, bir
olguda hipoparatiroidi saptanmamugstir. Hipoparatiroidi saptanmayan bu ol-
gumuzda SCBG'nin yamsira norolojik semptomlarin bulunusu dikkat ¢eki-
kicidir (H.C. 52 K.). Diger 3 olgumuzda parathormon ve kalsiyum seviyesinde
belirgin diigiis goriilmekte, buna bagh olarak fosfor diizeyinde yiikselme sap-
tanmaktadir. SCBG ve hipoparatiroidi saptanan bu 3 olgumuzdan 1’inde
noropsikiyatrik semptomlanin olmayisi da Fahr triedy deyiminin yerinde ol-
madigin1 ortaya koymaktadir.

Morbus Fahr’m temel 6gesinin simetrik bazal ganglion kalsifikasyonlar
oldugu, diger iki semptomun olgularin bir kisminda gériilmemesinin hastaligin
progressif seyrini defistirmeyecegi agqiktir.

Ozellikle memleketimizde ihmal veya intihar amaciyla sik goriillen CO
zehirlenmelerinde hasta iyilesse dahi belirli aralarla CT tetkiklerini yaptirmalk,
enerjik bir gekilde tedavi edilmesi gereken bu hastahkta erken tamyr kolay-
lastiracak ve tedivi sansioi arttiracaktir.
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