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Konviilsiyon ile Basvuran Fahr Sendromu: Olgu Sunumu
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OZET

Fahr sendromu; kalsiyum ve fosfor metabolizma bozuklugu sonucu gelisen, ¢ift tarafli simetrik intrakranyal kalsifikasyon ile seyreden norodejeneratif
bozukluklarla karakterize nadir goriilen bir hastaliktir. Etyolojisi kesin olarak bilinmemektedir. Klinik olarak genellikle yiiriimede dengesizlik,
konugma bozuklugu, istemsiz hareketler, ya da kas kramplari ile baslayip tabloya psikoz, kisilik degisiklikleri gibi noropsikiyatrik semptomlar da
eklenebilir.Yazimizda, néroloji tarafindan epilepsi tanisiyla takip edilirken, acil servise tonik klonik nobetle getirilen, idyopatik hipoparatiroidizme
sekonder gelisen hipokalsemi ve BT’de bazal ganglionlarda bilateral yaygin kalsifikasyon saptanan Fahr sendromu olgusu sunulmustur.

Anahtar Sézciikler: Fahr sendromu, Epilepsi, Konviilsiyon.
ABSTRACT

Fahr Syndrome Admiitted with Convulsion: A Case Report

Fahr's syndrome is caused by calcium and phosphorus metabolism disorders, is a rare disease, characterized by bilateral symmetrical intracranial
calcification and neurodegenerative disorders. The etiology is uncertain. Clinically, it is usually start with unsteadiness, slurred speech, involuntary
movements and muscle cramps. Psychosis, neuropsychiatric symptoms such as personality changes can be added. In this article, we described a
patient brought to emergency room with tonic-clonic seizures. He had diagnosed of epilepsy by neurology clinic before applying us. We diagnosed
Fahr syndrome due to idiopathic hypoparathyroidism with diffuse bilateral basal ganglia calcification on computed tomography.
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Fahr sendromu;  serebellum, talamus ve bazal tomografisi kullanilmakta olup tedavisi ¢ogu zaman

ganglionlardaki, kalsiyum ve fosfor metabolizma
bozuklugu sonucu gelisen, ¢ift tarafli simetrik
intrakraniyal kalsifikasyon ile seyreden norodejeneratif
bozukluklarla karakterize nadir goriilen bir hastaliktir
(1). 1k olarak 1930 yilinda Fahr tarafindan
tanimlanmistir. Bu sendromun etyolojisi kesin olarak
bilinmemekle  beraber  kalsiyum  metabolizma
bozukluklari,  toksinler, enfeksiyonlar, genetik
nedenler, hipoparatiroidizm ve psddohipoparatiroidizm
nedenler arasinda gosterilmistir (2).

Fahr sendromu klinik olarak genellikle kolay
yorulma, dengesiz yliriime, yavas konugsma veya
konusma bozuklugu, yutma giicligii, istemsiz
hareketler, ya da kas kramplar1 ile baslayip psikoz,
demans, kisilik degisiklikleri gibi noropsikiyatrik
semptomlarla devam edebilir (3). Klinik bulgular daha
cok 4 ve 5. dekatta goriilmektedir (2). Tanisinda beyin

semptomatik ve kalsiyum metabolizma bozuklugunun
diizeltilmesi ~ seklindedir. ~ Ani  ndropsikiyatrik
semptomlar goriilen, kalsiyum metabolizma bozuklugu
olup, sebebi anlagilamayan noérolojik semptomlar
gelisen hastalarda Fahr sendromu ayirict tanida
mutlaka hatirlanmasi gerekmektedir.

Yazimizda, ndroloji tarafindan epilepsi tanisiyla
takip edilirken, hastanemiz acil servisine tonik klonik
ndbet tanisiyla getirilen, idyopatik hipoparatiroidizme
sekonder gelisen hipokalsemi ve BT’de bazal
ganglionlarda bilateral yaygin kalsifikasyon saptanan
Fahr sendromu olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Hastanemiz acil servisine yaygin tonik klonik kasilma,
suurda kapanma sikayeti ile getirilen 45 yasinda erkek
hastanin yapilan ilk muayenesinde, bilinci kapali, agril
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uyaran yaniti yoktu. Isik refleksi almabiliyordu ve
pupiller izokorik idi. Glaskow koma skoru 5 puan
olarak degerlendirildi. Solunum sistemi muayenesinde
takipne mevcut olup, kardiyovaskiiler sistem
degerlendirilmesinde kalp tepe atimi dakikada 102
(radiyal nabiz tagikardik- ritmik), tansiyon arteryel
130/ 85 mmHg idi. Chvostek ve Trousseu isareti
pozitifti. Hastanin = dzge¢misinde herhangi  bir
operasyon Oykiisii mevcut olmayip, son 3 yildir
epilepsi nedeniyle Karbamazepin 400 mg/giin
kullandig1 6grenildi. Son haftalarda kasilmalarinin say1
Ve siiresinin arttig1 yakinlari tarafindan ifade edildi.

Yapilan biyokimyasal tetkiklerinde kalsiyum 3.68
mg/dl (N:8.4-10.5 mg/dl), fosfor 6.5 mg/dl (N:2.6-4.5
mg/dl), parathormon:4.7 pg/ml (N:12-72 pg/ml), TSH
2.4 IU/ml (N:0.27-4.2 ulu/ml), sT4 1.14 ng/ml (N:0.93-
1.7 ng/ml) ve 25 Hidroksi-Vitamin D; diizeyi
Olciilemeyecek kadar diisiik olarak saptandi. Hastanin
¢ekilen bilgisayarli beyin tomografisinde; Bilateral
kaudat niikleuslarda ve lentiform niikleuslarda daha
belirgin olmak {izere her iki bazal ganglionlar
diizeyinde, bilateral subkortikal alanlarda kalsifikasyon
ile uyumlu goriiniimler mevcuttu. (Resim 1, a-b).

Resim 1 (a, b): Bilgisayarli beyin tomografisinde; Bilateral kaudat
niikleuslarda ve her iki bazal ganglionlar diizeyinde, kalsifikasyon ile
uyumlu gériiniimler mevcut.

Olgu; oOykii, laboratuar, klinik ve radyolojik
bulgular dogrultusunda idyopatik hipoparatiroidiye
bagli Fahr sendromu olarak degerlendirildi. Verilen
kalsitriol ve kalsiyum replasmani ile klinik bulgular
diizeldi. Biling diizeyi tamamen normale geldi.
Takibimizde herhangi bir kasilma ve ndbet atagi
gozlenmedi. Chvostek ve Trousseu isaretleri menfi
olarak bulundu. Ayaktan tedavisinde oral kalsiyum ve
D vitamini verilerek poliklinik kontrolii Onerisiyle
taburcu edildi.

TARTISMA

Fahr sendromu literatiirde ¢ok degisik nedenlere bagl
ortaya c¢iktigi gosterilmis olan kalsiyum metabolizma
bozuklugu sonucu bazal ganglionlarda bilateral
simetrik Kalsifikasyonlar ile giden bir durum olup,
hipoparatiroidizm veya psddohipoparatiroidizm ile
birlikte genetik, gelisimsel, metabolik, enfeksiydz,
sporadik ve diger kosullarin da sebep oldugu cesitli
nedenler  bildirilmistir  (2). Bunlarin  disinda
vaskiilitlerle seyreden sistemik lupus eritamatozis gibi
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sistemik hastaliklar (4), serebral anoksi ve toksik
maddelerin bazal ganglionlarda kalsifikasyonlara
neden olabilecegi gdsterilmistir (5). Ayrica ailesel Fahr
sendromu vakalar1 bildirilmistir (6).

Hipoparatiroidinin nedenleri arasinda iyatrojenik
(cerrahi, radyasyon, ilaglar), PTH (Parathormon) gen
defekti, reseptor diizeyinde mutasyonlar,
hipomagnezemi gibi nedenlere bagh etkisizligi,
hemakromatozis, Wilson, sarkoidoz gibi infiltratif
hastaliklar, otoimmun ve ailesel sebepler bulunabilir
(7). Bunlara bagl olarak PTH yetersiz salgilanmasi
veya etki edecegi dokularda yanitsizlik ortaya ¢ikabilir.
Bizim vakamizda serum kalsiyum diizeyi, 25 Hidroksi-
Vitamin Dj diizeyi ve parathormon diizeyi diisiik
oldugundan hipoparatiroidi zemininde gelismis Fahr
Sendromu tanist konuldu.

Hipoparatiroidi etyolojisi ac¢isindan, hastanin
gecirmis oldugu herhangi bir cerrahi girisim ve
radyasyon miidahalesi bulunmadigindan, enfeksiyon,
sistemik hastalik, toksisite gibi bir bulguya
raslanmadigindan hastamiz idyopatik hipoparatiroidi
olarak degerlendirilmistir. ~ Hipoparatiroidide hangi
mekanizmalarla intrakranial kalsifikasyonlarin gelistigi
bilinmemekterdir. Yapilan c¢aligmalar kalsiyumun
radyolojik goriiniimii olusturan baslica unsur oldugunu
gostermistir. Mukopolisakkaridler, aliiminyum,
arsenik, kobalt, bakir, molibden, demir, kursun,
manganez, magnezyum, fosfor, giimiis ve ¢inko gibi
elementlerin kalsiyum ile birlikte perivaskiiler alanda
kapiller, arteriyoler ve kiiciik venlerde biriktigini
gostermistir (2).

Fahr sendromunda klinik semptomlar ¢ok
cesitlidir. Distoni, parkinsonizm benzeri rijidite,
zihinsel islev bozuklugu, sizoid bozukluk, obsesif
komplusif bozukluk ve kisilik bozukluklart gibi
psikiyatrik bozukluklar sik goriiliir. Kalsifikasyonlarin
yaygmligi ve lokalizasyonlart ile klinigin yaygimlig
arasinda baglanti oldugu gosterilmistir (8). Bizim
vakamizda nérolojik semptomlardan tekrarlayan
konvulziyon ataklar1 mevcuttu.

Hastamizdaki konvulziyon kalsiyum replasmani
sonucu kalsiyum seviyesinin diizeltilmesi ile tamamen
diizeldi. Takibine devam ettigimiz son bir yilda da hig
gbzlenmedi. Fahr sendromu tanisinda en sik kullanilan
yontem kranial bilgisayarli tomografidir (BT). BT nin
kullanilmas1 ile birlikte Fahr sendromlu vakalarda
bazal gangliyonlardaki kalsifikasyonlarin gdsterilme
siklign artmistir.  Ozellikle dentat niikleus, bazal
ganglion, talamus ve sentrum semiovalede simetrik
olarak yerlesen kalsifikasyon BT ile gosterilmektedir
(2). Bazi durumlarda kalsifikasyonlarin
gosterilmesinde  magnetik  rezonans incelemenin
alternatif ~ bir  goriintiileme  yontemi  oldugu
diistintilmektedir (9). Bizim vakamizin ¢ekilen beyin
tomografisinde; Bilateral kaudat niikleuslarda ve
lentiform niikleuslarda daha belirgin olmak {izere her
iki bazal ganglionlar diizeyinde, bilateral subkortikal
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alanlarda kalsifikasyon ile uyumlu goriiniimler
mevcuttu. Hastanin BT’sinde izlenen bilateral bazal
gangliyonlardaki yaygin kalsifikasyonlarin kalsiyum
metabolizmasindaki ~ bozukluk  sonucu olustugu
diistiniildii.

Fahr sendromu tedavisinde kalsiyum
metabolizmasinin  diizenlenmesi ile birlikte ¢esitli
ajanlar denenmis olup bunlar arasinda santral sinir
sistemine spesifik bir kalsiyum kanal blokérii olan
nimodipin bulunmakta olup tedavide istenen basari
elde edilememistir. Ayrica disodyum etidronatin
kalsifikasyonlar1 azaltmada etkili olmadan semptomlar1
diizelttigi gosterilmistir (2). Hastamizda kalsiyum
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degeri diizeldikten sonra belirgin bir semptomatik
diizelme goriildii, ancak kalsifikasyonlarin gerileyip
gerilemeyecegi kontrol BT ile saptanacaktir.

Sonu¢ olarak; Fahr sendromu uzun yillar 6nce
tanimlanmis olmasina ragmen sik kargilagilmadig igin
gozden  kagabilmektedir. ~ Ani  ndropsikiyatrik
semptomlar goriilen, kalsiyum metabolizma bozuklugu
olup, sebebi anlagilamayan norolojik semptomlar
gelisen hastalarda Fahr sendromu ayiric1 tanida
mutlaka hatirlanmasi gerekmektedir.
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