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Epileptik Nobet ve Saldirgan Davranis ile Bagvuran
Hastada Idiyopatik Hipoparatiroidi ve Bilateral Bazal
Ganglion Kalsifikasyonu: Fahr Sendromu
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Fahr sendromu, simetrik ve bilateral intrakraniyal kalsifikasyon ile seyreden nadir bir hastalik tablosu olup psikiyatrik semptomlar, epileptik nébetler, serebellar bulgular,
ekstrapiramidal disfonksiyon ve demans gibi klinik belirtiler ile kendini gosterebilir. Hastaligin birgok farkli klinik tablosu olmasina ragmen etiyolojisi heniiz net olarak
bilinmemektedir. Bu yazida epileptik nobet ile bagvuran ve psikiyatrik belirtileri olan Fahr sendromu olgusu sunmaktayiz.

Anahtar  Fahr Sendromu; Intrakraniyal kalsifikasyon; Epilepsi
kelimeler

Abstract

Fahr syndrome is a rare disease with symmetrical and bilateral intracranial calcium accumulation and may present with clinical symptoms such as psychiatric symptoms, epileptic seizures,
cerebellar findings, extrapyramidal dysfunction and dementia. Although the disease has many different clinical manifestations, its etiology is not yet clear. In this article, we present a case of
Fahr syndrome with psychiatric symptoms presenting with epileptic seizures.
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GIRiS
Bilateral striopallidodentat kalsinozis olarak da isimlendi-
rilen Fahr sendromu bazal gangliyonlar, serebellar dentat
nukleus ve sentrum semiovalede bilateral kalsifikasyon

goriilmesi ile karakterizedir.'

Fahr sendromu ilk kez 1930 yilinda Karl Theodor Fahr ta-
rafindan tanimlanmigtir.? Bu sendrom sporadik, familial
ve otozomal resesif formlar: bildirilmekle birlikte, genel-
likle otozomal dominant olarak kalitilmaktadir. Goriilme
sikliginin ise 1/1.000.000dan daha az oldugu bildirilmek-
tedir.’ Olgular farkli psikiyatrik ve norolojik belirtiler ile
basvurmaktadir. En sik goriilen belirtiler parkinsonizm,
distoni, tremor ve kore gibi hareket bozukluklari olup
nadiren epileptik ndbetler ve psikiyatrik bozukluklar da
gortlebilmektedir.! Burada, epileptik nébet ve distoni ile
basvuran, hipoparatiroidizmin neden oldugu yaygin se-
rebral kalsifikasyonu olan bir Fahr sendromu olgusunu
sunuyoruz. Bu olgu sunumunda hastaya bilgilendirilmis

onam formu imzalatilarak rizasi alinmistir.

OLGU
Yirmi bir yasinda erkek hasta biling bozuklugu, saldirgan-
lik ve tim viicutta kasilma sikayetleri ile acil servise geti-
rildi. Ambulans ekibinden alinan bilgiye gore hastada tam
biling kaybi, tiim viicutta tonik-klonik kasilma gelistigi ve
yaklasik 15 dakika siirdiigii, ambulans ile hastaneye getiri-
lirken kasilmalarinin sonlandig1 ve saldirgan davranislari-
nin bagladig: 6grenildi. Hastanin dogustan zihinsel engelli
oldugu, yedi senedir epilepsi tanisiyla takip edildigi ve or-
talama y1lda bir kez jeneralize tonik-klonik nébet gegirdigi
bildirildi. ki aydir nébet sikhiginin arttigi ve hemen her
giin nobet gecirdigi belirtildi. Hasta levetirasetam 500 mg
2x1, sodyum valproat 333 mg / valproik asit 145 mg 1x1 ve
kalsiyum karbonat 1000 mg / kolekalsiferol 9,68 mg 3x1
tedavisi almaktaydi. Soyge¢misinde 6zellik yoktu. Vitalleri
stabil olan hastanin fizik muayenesinde Chvostek bulgusu
negatif, Trousseau bulgusu pozitif idi. Nérolojik muaye-
nesinde biling agik, koopere idi. Kranyial sinir muayenesi

normaldi. Biling durumu mudahale 6ncesi hizla normale

donen hastanin saldirgan davranislar1 nedeniyle yapilan
psikiyatrik degerlendirmesinde; zeka disiik gortiniimde,
duygulanimi uygun, duygudurumu 6timik, diisiince igeri-
ginde persekiisyon diisiinceleri, algida stipheli isitsel halii-
sinasyonlar mevcut, i¢ goriisti yok, muhakemesi sarsilmig

olarak saptandi.

Laboratuvar incelemelerinde; beyaz kiire: 6,1 (4,60-10,20)
K/uL, hemoglobin: 10,4 (12,20-18,10) g/dl, sodyum: 141
(136-146) mmol/L, potasyum: 3,2 (3,5-5,1) mmol/L, kalsi-
yum: 4,3 (8,8-10,6) mg/dL, magnezyum: 1,6 (1,8-2,6) mg/
dL, fosfor: 4,2 (2,5-4,5) mg/dL, tire: 16 (17-43) mg/dL, kre-
atinin: 0,75 (0,67-1,17) mg/dL saptandi. Hastaya kalsiyum
replasmani ve antiepileptik tedavi baglanarak, hipokalsemi

ve nobet nedenleri arastirilmak tizere takibe alindi.

Hastanin ileri degerlendirmesinde; albiimin: 3,9 (3,5-5,2)
g/dL, 25-hidroksi vitamin D: 5,58 (20-100) ng/mL, parat-
hormon: 8,2 (15,0-68,3) ng/L, tiroid stimulan hormon:
0,547 (0,350-4,940) mIU/L, ilag diizeyi (valproik asit):
29,75 (50-100) mg/L, ila¢ diizeyi (levetirasetam): 6,93
(6,00 - 46,00) ug/L saptandu.

Hastanin ¢ekilen bilgisayarli beyin tomografisinde (BBT)
periventrikiiler sahada, bazal ganglionlarda ve subkortikal
alanlarda, serebellumda bilateral simetrik kalsifikasyon
alanlar1 mevcuttu (Sekil-1). Elektroensefalografi (EEG)de
serebral biyoelektrik aktivitenin, lateralize bulgu verme-

yen, yaygin ve hafif derecede zemin aktivitesi bozuklugu

ile karakterize 6zellikte oldugu saptandi.

Sekil 1: (a) serebral beyaz cevher, subkortikal, bazal gang-
lionlarda (b) talamus, korpus striatum, kaudat basinda
(c) serebellumda bilateral simetrik yerlesimli kalsifikasyon

alanlar:
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Yapilan goriintiilemeler ve kan tetkikleri neticesinde has-
taya hipoparatiroidizme sekonder hipokalsemi ve Fahr
Sendromu tanis1 konuldu. Primer hipoparatiroidizm tani-
s1, tiroid cerrahisi, boyun radyasyonu oykiisii, otoimmiin
hastalik 6ykiisii veya hipomagnezemi gibi ikincil neden-
lere dair bir belirti olmamasi nedeniyle dogrulandi. Has-
tanin mevcut tedavisine ek olarak sentetik kalsitriol 0.5
mikrogram 1x1, risperidon 1 mg 1x1 ve pantoprazol 40 mg

1x1 tedavisi diizenlenerek taburcu edildi.

TARTISMA
Fahr sendromu, nérolojik veya psikiyatrik semptomlari
olan hastalarin beyin goriintiileme ¢alismalarinda simet-
rik kalsifikasyonlarm varligi seklinde tanimlanmaktadir.
Fahr sendromu i¢in bozulmus kalsiyum metabolizmasi,
mitokondriopatiler, serebral neoplazmalar, TORCH, bru-
selloz, sistemik lupus ve sarkoidoz gibi enflamatuvar has-
taliklar su¢lanmaktadir. Fahr hastalig1 terimi ise daha ¢ok
sporadik veya ailesel bazal gangliyon kalsifikasyonu i¢in

kullanilmaktadir.*

Kalsiyum depozitleri histolojik olarak kapiller damarlarda,
kiigiik arter ve venlerin duvarinda media tabakasinda ve
perivaskiiler alanlarda bulunur. Kraniyal mikro damarlar-
da obliterasyon, damar ¢evresinde néronal dejenerasyon
ve gliozis gelismektedir.® Kalsifikasyonun en sik gorildii-
¢l bolge globus palliduslardir. Bununla birlikte putamen,
kaudat nukleus, internal kapsiil, dentat nukleus, talamus,
serebellum ve serebral beyaz cevherde vaskiiler alanlarda

yogun kalsifikasyonlar goriilebilir.®

Fahr sendromunun birlikte gorildagi patolojiler dort
ana baslik altinda toplanir. Birinci grubu, kalsiyum me-
tabolizma degisiklikleri olusturur. fkinci grup konjenital
dejeneratif gelisim anomalilerini, tigiincli grup sistemik
hastaliklar1 kapsar. Dordiincii grup ise toksik ve anoksik
etkilenmelere bagli meydana gelir."” Kalsifikasyonlarin en
onemli 6zelligi simetrik ozellikte olmasidir. Beyin bilgisa-
yarli tomografi sonuglarinda, bazal ganglionlarda, peri-

ventrikiiler beyaz cevherde, serebellumda ve beyin sapin-

da simetrik kalsifikasyonlarin goriilmesi taniyr dogrular.

Hempel ve ark., Fahr hastalig1 olan hastalarin pozitron
emisyon tomografisi goriintiilerini incelemis ve temporal
lob, parietal lob ve bazal gangliyonlarda glikoz aliminin
azaldigini bulmustur.® Beyindeki bu fonksiyonel degisik-
likler ¢esitli mental norolojik semptomlara neden olur. Ek
olarak Lopez-Vilegas ve ark., Fahr sendromlu 18 hastanin
bazal gangliyonun kalsifiye bolgelerine gore farkli norolo-

jik semptomlar1 oldugunu bildirmistir.’

Fahr sendromu olan sizofreni benzeri psikozlu bir hastada
tek foton emisyon tomografisi (SPECT) kullanarak beyin
bolgesel kan akisinin degerlendirilmesi neticesinde psiki-
yatrik semptomlarin, korteks ile subkortikal noronal aglar
arasindaki baglantilarin hipoperfiizyona sekonder bozul-

masindan kaynaklanabilecegi belirtilmistir."

Fahr sendromu’nda beyin kalsifikasyonunun ilerlemesini
siirlamak icin spesifik bir tedavi yoktur. Tedavi genellikle
semptomatiktir. Bazi ¢alismalarda, bifosfonat olan disod-
yum etidronat ile serebral kalsifikasyon miktarlarinda
azalma olmaksizin, fonksiyonel yararin ve semptomatik

iyilesmenin saglanabilecegi belirtilmistir.'"'2

SONUC
Burada, epileptik nobet ve davranis bozuklugu ile bas-
vuran, hipoparatioridizme sekonder simetrik ve yaygin
serebral-serebellar kalsifikasyonlar: olan bir Fahr send-
romu olgusu sunduk. Psikiyatrik ve norolojik belirtiler ile
basvuran hastalarin degerlendirilmesinde beyin goriintii-
lemeleri ve ayrimntili laboratuvar testleri mutlaka yapilma-
lidir. Ozellikle simetrik kalsifikasyonlarin varliginda bu
hastaliktan stiphelenilmelidir. Fahr sendromunda, tedavi
edilebilir alt gruplarin saptanmasi hasta i¢in son derecede
onemlidir. Altta yatan kalsiyum metabolizma bozuklugu-
na sahip hastalarda, tanimlanamayan nérolojik semptom-
larin varliginda, beyin goriintiilemeleri ile tan1 dogrulan-

malidir.
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