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Fahr's Syndrome: A Patient with Idiopathic
Hypoparathyroidy in the Emergency Department

Fahr Sendromu: Acil Serviste Idiyopatik Hipoparatiroidili Bir Hasta
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ABSTRACT

Patients attending emergency departments (EDs) with nonspe-
cific neurological symptoms have a wide range of differential di-
agnoses. In this case report, we present a female patient with epi-
sodic peripheral paresthaesia, who ended up with a diagnosis of
Fahr's syndrome, a rare pathology characterised by bilateral stria-
topallydodental calcifications. A 78 year old female presented to
our ED with numbness in the left arm and leg, and a history of
four episodes of facial numbness which occurred during the pre-
vious day. Physical examination of the patient revealed no later-
alising neurological deficits, but Chvostek's sign was (+).The only
notable pathology of the patient arising from routine lab work
was the Ca level of Ca*™ (5.8 mg/dL). A computed tomography
scan of the brain showed bilateral calcifications in the basal gan-
glia and cerebellum. The patient was examined by a neurology
and endocrinology consultant in the ED and hospitalised for hy-
pocalcaemia replacement and further diagnostic endocrinology
investigations related to Fahr's syndrome. In patients with acute
nonspecific neuropsychiatric symptoms, especially in the case of
Ca** metabolism disorders, Fahr's syndrome should be a part of
differential diagnosis, and diagnostic investigations performed in
the ED should include this syndrome.
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OZET

Acil servise nonspesifik nérolojik semptomlarla bagvuran hastalar-
da oldukg¢a genis bir nérolojik ve metabolik bir 6n tani yelpazesi
mevcuttur. Burada servisimize epizodik periferik parestezik sika-
yetlerle acil servise basvuran ve bilateral striyatopallidodental kal-
sifikasyonla karakterize nadir bir klinik durum olan Fahr Sendromu
tanistyla sonlanan bir hastayr sunmayr amacladik. Yetmis sekiz ya-
sinda bayan hasta acil servise sol kol ve bacakta uyusma ve bir gtin
dncesinde 4 kez ataklar seklinde olan ylzde uyusma sikayetiyle
basvurdu. Norolojik muayenesinde lateral motor defisiti olmayan
hastanin Chvostek testi (+) bulundu. Diger sistem muayenelerinde
ek herhangi bir patoloji saptanmadi. Serum biyokimyasinda Ca*™
dustklugu (5.8 mg/dL) tespit edilen hastanin nérolojik sikayetleri-
nin ayiric tanist icin gekilen beyin BT'sinde bazal ganglion ve sere-
bellumda bilateral kalsifikasyonlar saptandi. Néroloji ve Endokrino-
loji bolumleri ile konsulte edilen hastada mevcut bulgularla Fahr
Sendromu distnuldi. Nonspesifik akut néropsikiyatrik sikayetlerle
acil servise basvuran hastalarda, ozellikle Ca** metabolizmasi ile
ilgili patoloji varliginda Fahr sendromu da akla getirilmeli ve ileri
tetkikler bu yénde planlanmalidir.
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Giris

Acil servise kisilik degisiklikleri, mental ve zihinsel islevlerde bozulma, demans ve duygu-durum bozukluklarinin yani sira rijidite,
hipokinezi, tremor ve ataksi gibi hareket bozukluklarini da icerebilen nérolojik semptomlarla basvuran hastalarda oldukca genis
bir norolojik ve metabolik bir 6n tani yelpazesi mevcuttur. Menenjit, ensefalit, iskemik inme, demans gibi hastaliklarin yani sira
daha nadir gorulen sendromik tablolar da bu cercevede dustntlmelidir,

Fahr sendromu; bilateral striyatopallidodental kalsifikasyonla seyreden nadir bir klinik durumdur (1). Bu kalsifikasyonlarin nasil olus-
tugu kesin olarak bilinmemekle beraber enfeksiyon, metabolik ve genetik bozukluklarla iliskili olabilecegi belirtiimektedir (2, 3).
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ilk olarak 1930 yilinda tanimlanan bu sendrom hipoparatiroidizm,
psddohipoparatiroidizm veya hiperparatiroidizmn nedeniyle ortaya
cikabilir (4-6).

Yazimizda epizodik periferik parestezik sikayetlerle acil servise basvu-
ran ve bilateral striyatopallidodental kalsifikasyonla karakterize nadir
bir klinik durum olan Fahr Sendromu tanisiyla sonlanan bir hastayi
sunmayl amagladik.

Olgu Sunumu

Yetmis sekiz yasinda bayan hasta acil servise sol kol ve bacakta uyus-
ma ve bir glin 6ncesinde 4 kez ataklar seklinde olan yuzde uyus-
ma sikayetiyle basvurdu. ik degerlendirimesinde genel durumu iyi,
bilinci acik, oryante ve koopere olan hastanin, basvuru aninda kan
basinci 125/88 mm Hg, nabiz sayisi 82 atim/dk, solunum sayisi 16/dk
ve SPO, degeri 98 idi. Acil serviste degerlendirilen hastanin nérolojik
muayenesinde Chvostek testi (+) bulundu. Bunun disinda lateralizan
motor veya duyu defisiti saptnanamayan hastanin, diger sistem mu-
ayenelerinde de ek herhangi bir patoloji saptanmadi.

Ozgecmisinde gecirilmis iskemik inme ve osteoporoz disinda eslik
eden aktif veya gecirilmis bir hastalik mevcut degildi. Hastanin soy-
gecmisi sorgulandiginda ek bir hastalik bilgisine ulasilamadi.

Tetkikleri icin kan 6rnekleri alinan hastanin tam kan sayimi normal ola-
rak degerlendirilirken, serum biyokimyasinda hipokalsemi ve hiperfos-
fatemi tespit edildi. Hastanin serum kalsiyum (Ca**) degeri 5.8 mg/dL
(84-10.8 mg/dL), serum fosfor (P) degeri ise 6.2 mg/dL (2.3-4.7 mg/
dL) olarak saptandi. Bu iki deger disinda baska bir patoloji saptanmadi.

Hastanin norolojik sikayetlerinin ayirici tanisi icin cekilen bilgisayarli
beyin tomografisinde (BBT) bazal ganglion ve serebellum yerlesimli
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Resim 1. Periventrikiiler bélgede simetrik yerlesimli kalsifikasyonlar
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bilateral kalsifikasyonlar saptandi (Resim 1, 2). Norolojik semptomlari
ve BBT bulgulari nedeniyle Noroloji bolimyle ve semptomatik hipo-
kalsemisi nedeniyle Endokrinoloji boltmleri ile konsulte edilen hasta-
da mevcut bulgularla Fahr sendromu dusdndldd. Noroloji klinigince
acil noéropatoloji distintlmeyen hasta, kalsiyum disiklugu nedeniyle
replasman ve ileri tetkik amacli Endokrinoloji servisine yatirildi. Yapilan
tetkiklerinde hipoparathormonemi (PTH<3 pg/mL; 10-75 pg/mL) tes-
pit edilen hastaya yattigi klinikde IV ve oral kalsiyum replasman teda-
visi uygulandi. Yatisinin besinci giiniinde kalsiyum degerinin 9.8 mg/
dL dizeyine yukselmesi ve fosfor degerinin de 4.9 mg/dL dizeyine
gerilemesi Uzerine poliklinikten takip edilmek Gzere taburcu edildi.

Tartisma

Siklikla Fahr sendromundan sorumlu element olan kalsiyum, kapil-
lerler, arteriyoller, klgUk venler ve perivaskiler alanlarda birikirek
kraniyal mikro damarlarda obliterasyon, damar cevresinde néronal
dejenerasyon ve gliyozise sebep olur (4, 7-9).

Acil servise nonspesifik ve muhtemel norolojik kaynakli sikayetler-
le basvuran hastamiza cekilen BBT'de, bilateral serebellum, kaudat
nukleuslar, bazal bangliyonlar ve periventriktler alanlarda simetrik
yerlesimli kalsifikasyonlar saptandi. Bu bulgu hastada Fahr sendromu
tanisint disindtrmustar (1, 4).

Fahr sendromu dort grup altinda toplanabilen etyolojik etmenlerle
birlikte seyreder: birinci grupta, kalsiyum metabolizma degisiklikleri,
hipoparatiroidizm, psddohipoparatiroidizm, veya hiperparatiroidizm
yer alir; ikinci grubu konjenital dejeneratif gelisim anomalileri; Gglin-
cl grubu sistemik hastaliklar ve gecirilmis enflamatuvar olaylar olus-
tururken, dordiinct grupta ise toksik ve anoksik etkilenmelere ikincil
tutulum bulunur (10).

Resim 2. Kaudat niikleus ve globus pallidusda bilateral simetrik
yerlesimli kalsifikasyonlar
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Sekonder bilateral striyatopallidodental kalsifikasyonda en sik sapta-
nan etiyolojik neden hipoparatiroidizm ve hipokalsemidir (4). Olgu-
muzda da, literatlrle uyumlu olarak ilk degerlendirmesinde hipokal-
semi klinigiyle uyumlu fizik muayene bulgulari, muayene bulgularini
destekler nitelikte laboratuar sonuglari ve nihayetinde yatisi esnasinda
aldigi hipoparatiroidizm tanisi mevcuttu. Hipoparatiroidizmin ciddiye-
tiile serebral kalsifikasyon derecesi arasinda bir iliski bulunmamaktadir.
Hipokalseminin sdresi uzadikca, bazal gangliyonlarda kalsifikasyona
rastlanma sikligi artar. Kalsiyum ve vitamin D'nin yerine konulmasi me-
tabolik anormalligi dizeltir ve klinik progresyonu yavaslatir (9, 11).

Hipoparatiroidizm norolojik agidan semptomatik veya latent tetani,
nobetler ve bilateral striyatopallidodental kalsifikasyonda gérdlen
klinik tablolarla seyredebilir; ndbetler, her yasta gorulebilir ve ge-
nellikle jeneralize tonik klonik karakterdedir (12). Ancak olgumuzda
hipoparatiroidizm’e sekonder bulgulardan hicbirisine rastlanmamis,
hastalik hafif bir seyirle ilerlemis ve agir klinik tablo ortaya ¢cikmadan
hastaya tani konulabilmistir.

Olgumuz, klinik tablo, laboratuvar, gériinttleme sonuclari ve teda-
viye yaniti ile idiyopatik hipoparatiroidi ve Fahr sendromu olarak de-
Gerlendirildi. Fahr sendromunda, semptomlar cesitlilik gdstermekte
olup, semptomatik olanlarin tedavi edilebilir alt gruplarinin hizla sap-
tanmasi hasta icin hayati dnem tasir.

Sonug

Nonspesifik akut noropsikiyatrik sikayetlerle acil servise bagvuran
hastalarda, 6zellikle kalsiyum metabolizmasi ile ilgili patoloji varli-
ginda Fahr sendromu da akla getirilmeli ve ileri tetkikler bu yénde
planlanmalidir.
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Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemislerdir.
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