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OLGU SUNUMU /CASE REPORT

Fahr hastaligiyla izlenen ve noropatik agrisi olan bir olguda
tanisi geciken servikal myelomalezi

Late diagnosed cervical myelomalesia in a case of Fahr disease
experiencing a neuropathic pain

Murat ALEMDAR

Ozet

Fahr hastaligi bazal ganglionlar, serebellum ve subkortikal beyin dokularinda kalsiyum ve diger bazi minerallerin birikmesiyle
giden idyopatik bir hastaliktir. Son 6 aydir olan her iki kolda agri, uyusma, karincalanma ve gli¢siizliik yakinmasi olan elli bir
yasindaki kadin hasta karpal tiinel sendromu sliphesiyle elektromiyografi labaratuvarimiza refere edildi. On yil 6nce gegir-
digi konviilsiyonlar sonrasi yapilan incelemeler neticesinde Fahr hastaligi tanisi almisti. Ayrica, yaygin anksiyete bozuklugu
mevcuttu. Norolojik muayenesinde; her iki tarafta 6n kol fleksiyonu ve ekstansiyonunda, ve el bilegi ekstansiyonunda hafif
diizeyde kas glici kaybi mevcuttu. Bilateral 6. ve 7. servikal (C6 ve C7) dermatomlarinda dizestezi tarifliyordu. Beyin BT'sinde
bilateral serebellar hemisferde ve bazal ganglialarda simetrik kalsifikasyonlar mevcuttu. Her iki median ve ulnar sinir ileti ca-
lismalari normaldi. Konsantrik igne elektromiyografi calismasi her iki C6 ve C7 myotomuna uyan kaslardan kaydedilen motor
Uinit potansiyellerinin morfolojisinde kronik norojenik degisimler gozlendi. Servikal manyetik rezonans gortintiilemesi; C4-5,
C5-6 ve C6-7 seviyelerinde, myelomaleziye neden olan, diskopatiler saptandi. Fahr hastaliginda ekstremitelerde néropatik agri,
uyusma ve gli¢ kaybi gibi bulgular ¢ok enderdir. Sunulan olgu, mevcut belirtilerinin Fahr hastaligiyla iliskili oldugu zannedil-
diginden dolayi, servikal diskopati tanisini ge¢ almistir. Bu nedenle, klinisyenler bu hastaligin seyri esnasinda sik¢a karsilasilan
bulgularin farkinda olmali ve atipik norolojik defisitler tespit edildiginde olasi diger eslik eden patolojileri aragtirmalidirlar.

Anahtar s6zcukler: Elektromiyografi; Fahr hastaligi; servikal diskopati.

Summary

Fahr disease is an idiopathic disorder characterized with deposition of calcium and a few other minerals in basal ganglia, cerebel-
lum and subcortical brain area. A 51 years old female with the complaints of pain, numbness, tingling and weakness in both up-
per extremities for six months was referred to our electromyography laboratory with a suspicion of carpal tunnel syndrome. She
got the diagnosis of Fahr disease upon the investigations for the convulsions that she experienced ten years ago. Beside, she had
a generalized anxiety disoder. Neurological examination revealed mild to moderate weakness in flexion and extension of fore-
arm, and extension of hand on both sides. She described dysesthesia on C6 & C7 dermatomes, bilaterally. Symmetric calsifica-
tions on both cerebellar hemispheres and basala ganglia were present on cranial CT. Median and ulnar nerve conduction studies
were normal on both sides. Concentric needle electromyography revealed chronic neurogenic changes on the morphology of
motor unit potentials recorded from the muscles of C6 & C7, bilaterally. Cervical magnetic resonance imaging revealed discopa-
thies on C4-5, C5-6 and C6-7 levels causing myelomalacia. Neuropathic pain, paresthesia or muscle weakness on upper extremi-
ties are rare in Fahr disease. Presented case got the diagnosis of cervical discopathies in late as those findings were supposed to
be related with Fahr disease. Therefore, clinicians should be aware of common findings occured during the course of this disease,
and consider the possible coincidental pathologies when the atypical neurological deficits are observed in these patients.

Keywords: Electromyography; Fahr disease; cervical discopathy.

iri
Girls . rallerin (aliminyum, magnezyum, cinko, bakir, demir
Fahr hastaligi; bazal ganglionlar, serebellum ve sub- vb) birikmesiyle giden idyopatik bir hastaliktir. int-
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hipotroidi, tiiberoz skleroz, TORCH enfeksiyonlari ve
granlilamatoz hastaliklar gibi nedenlere ikincil ola-
rak da gozlenebilir."* Fahr hastaligina bagli serebral
hasarin olusumunda non-vaskuler mineralizasyonun
yani sira, minerallerin kapiller duvarda ve perivasku-
ler alanlarda birikmesine bagh mikrovaskuler okluiz-
yon, perivaskuler néron dejenerasyonu ve gliozis de
rol oynar.™ Fahr hastaligi; yavas seyreden ilerleyici
bir bozukluk olup, genelde 4-6. dekadlar arasinda
semptomatik hale gelir. Fahr hastaliginin baslica be-
liritileri; ilerleyici mental hasar, hareket bozukluklari,
psikiyatrik bozukluklardir. Bu olgu sunumunda ser-
vikal myelomaleziye ikincil her iki Ust ekstremitede
agri, uyusma ve guc kaybi yasayan, ancak bulgulari
Fahr hastaligina bagh oldugu diistinildigiinden do-
layi geg tani alan bir olgu rapor edilmistir.

Olgu Sunumu

Elli bir yasinda kadin hasta son 6 aydir olan her iki
elde agr, uyusma ve gli¢suizliik yakinmasi nedeniyle
dis bir merkezden karpal tiinel sendromu 6n tani-
siyla elektromiyografi (EMG) labaratuvarimiza refere
edildi. On yil 6nce gegirdigi konvilsiyonlar sonrasi
yapilan incelemeler neticesinde Fahr hastaligi tanisi
alan hasta, o dénemden bu yana sodyum valproat
tedavisi almaktaydi. Nobetleri; 6nce adiz ¢evresinde
uyusma ve konusmada pelteklesme, sonrasinda da
tim vicutta kasilma ve biling bozulmasi seklindey-
di. Ayrica, yaygin anksiyete bozuklugu nedeniyle
venlafaksin ve alprozolam tedavisi kullanmaktaydi.
Herhangi bir bilissel belirti tariflemeyen hasta, den-
gesizlik nedeniyle sikca distiigiinden yakiniyordu.

Norolojik muayenesinde; bilinci agik, koopere ve or-
yante olan hastanin kraniyel sinirlerinin muayeneleri
intaktti. Yapilan kas glici muayenesinde her iki 6n
kol fleksiyonu ve ekstansiyonu, ve el bilegi ekstan-
siyonunda 3/5 kas glicii mevcuttu. Diger kas giici
muayenelerinde defisit izlenmedi. Her iki C6 ve C7
dermatomlarinda dizestezi tarifliyordu. Serebellar
muayenesinde: her iki Ust ekstremitede dismetri ve
disdiadokokinezisi, trunkal ataksisi mevcuttu. Derin
tendon refleksleri ise her iki Ust ve alt ekstremitede
canhydi. Taban derisi refleksi bilateral lakaytt.

Disme ataklar ve ellerdeki kuvvet kaybi nedeniyle
basvurdugu noroloji uzmani tarafindan yaptirilan
beyin bilgisayarli tomografisinde bilateral serebellar
hemisferde ve bazal ganglialarda yaygin ve simetrik
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Sekil 1. Beyin BT'de bilateral serebellar hemisferlerde ve bazal
ganglialarda izlenen yaygin ve simetrik kalsifikasyonlar.
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Sekil 2. Maksimum kasi esnasinda biceps brachii kaslarindan
kaydedilen ve kronik nérojenik degisimler g6zlen motor tinit po-
tansiyelleri.

kalsifikasyonlar mevcuttu (Sekil 1). Kan sayimi, biyo-
kimya ve hormon tetkikleri normal sinirlardaydi. Has-
taya EMG isleminin olasi risk ve faydalari anlatildiktan
sonra hastadan aydinlatiimis onam formu alindi. Ar-
dindan yapilan her iki median ve ulnar sinirin motor
ve duyusal ileti calismalari normal sinirlardaydi. Mev-
cut kas guicii kaybi nedeniyle konsantrik igne elekt-
rot ile kas calismalari yapild. istirahat halindeyken
spontan denervasyon bulgusu izlenmezken, mak-
simum kasi esnasinda her iki C6 ve C7 myotomuna
uyan kaslardan kaydedilen motor (init potansiyelle-
rinde kronik norojenik degisimler goézlendi (Sekil 2).
Bu bulgular nedeniyle, servikal manyetik rezonans
goruntilemesi (MRG) yapildi. MRG'sinde C4-5, C5-6
ve C6-7 disk araliklarinda, spinal kordda myelomale-
zi ile uyumlu sinyal artisina neden olan, diskopatiler
saptandi (Sekil 3). Hasta operasyon icin degerlendi-
rilmek Uzere beyin cerrahisi bolimiine refere edildi.

Tartisma

Fahr hastaligi; genellikle herhangi bir nérolojik
anormalligin olmadigi olgularda baska nedenlerle
(travma, basagrisi vb.) istenilen beyin goriintile-
melerinde tesadiifen tani alan bir tablodur. Klinik
oOzelikleri kalsifikasyon alanlarinin bulundugu beyin
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Sekil 3. Servikal MRG'de C4-5, C5-6 ve C6-7 disk araliklarinda,
spinal kordda myelomalezi ile uyumlu sinyal artisina neden olan
diskopatiler.

bolgelerinin disfonksiyonu seklindedir. Erkeklerde iki
kat daha sik goriilen hastaligin tanisinda en duyarli
gorintileme yodntemi bilgisayarli tomografidir.l'-3!
Bazen basvuru bulgusu olarak bazen de hastaligin
klinik seyri esnasinda; ilerleyici mental hasar, hareket
bozukluklari ve psikiyatrik bozukluklar gozlenebilir.”’
Hareket bozukluklari; genelde koreatetoz, parkinso-
nizm, distoni gibi ekstrapiramidal sistem bozukluk-
lari seklinde ortaya cikar. Epileptik ndbetler, demans
ve duygudurum bozukluklar daha az sikhktadir.®
Sunulan olgunun 6ykisiinde de konvdlsiyonlar ve
yaygin anksiyete bozuklugu mevcuttu.

Genellikle simetrik kalsifikasyonlara neden olusu
Fahr hastaliginin seyrinde gozlenen belirtilerin ge-
nellikler her iki tarafta da az ya da ok mevcut olmasi-
na neden olur. Olasilikla, bizim olgumuzdaki néropa-
tik agr yakinmalarinin ve norolojik defisitin her iki Gist
ekstremitede simetrik olarak varolusu, mevcut yakin-
malarin Fahr hastaligina baglanmasinda rol oynamis
olabilir. Ancak, ekstremitelerde agri, uyusma ve glic
kaybi gibi belirtilerin Fahr hastaliginda ¢ok ender ol-
masi nedeniyle, bu hastalarda néropatik agri veya kas
kuvveti kayiplan tespit edildiginde, eslik edebilecek
olasi diger norolojik patolojiler akla gelmelidir. Su-
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nulan olguda oldugu gibi gercek nedeni tespit etme
siresinin uzamasi, hastalarin daha uzun siire agrili bir
stirec gecirmesine ve norolojik hasarin giderek ilerle-
mesine neden olmaktadir. Tedavinin gecikmesi ise
defisitlerin kalici olmasina sebebiyet verebilir.

Noropatik agn ile bagvuran hastalarin ayrintih n6-
rolojik muayenelerinin yapilmasi, uygun tetkiklerin
planmasina ve uygun tedavinin zaman kaybi olma-
dan uygulanabilmesine olanak saglar. EMG labara-
tuvarlarimiza noropatik agrinin altinda yatabilecek
olasi bir tuzak noropatinin tespiti icin refere edilen,
ancak eslik eden yeni norolojik defisiti olan hastalar-
da, sinir ileti calismalari mevcut klinik bulgulari agik-
lamiyorsa, igne EMG ile kas calismalarinin yapilmasi
dogru olur. Sunulan olgunun 6ykisi, kuvvet kaybi
olan noéropatik agrli olgularin etiyolojisinin tespitin-
de, igne EMG ile yapilacak kas calismalarin etkinligini
acikca gostermektedir.

Yazar(lar) ya da yazi ile ilgili bildirilen herhangi bir ilgi
cakismasi (conflict of interest) yoktur.
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