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Fahr Sendromu; Iki Olgu Sunumu
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Ozet

Fahr sendromu, bilateral ve simetrik olarak bazal gangliyonlar, serebellum ve sentrum semiovaleye
kalsiyum ve cesitli minerallerin birikimi ile ortaya ¢ikar. Bu sendrom, radyasyon, sistemik hastahklar,
toksinler, hipoparatiroidizm, psdodohipoparatiroidizm ve hiperparatiroidizmde sporadik goriilebilecegi gibi
ailesel de olabilir. Acilimize 54 ve 74 yaslarindaki 2 kadin olgu bilin¢ kayb1 nedeniyle basvurdular. Birinci
olgu 15 yil 6nce total troidektomi operasyonu olmustu. Postoperatif gelisen hipoparatroidi icin verilen
kalsiyum ve D-vitamini preparatlarim diizenli olarak kullanmiyordu. ikinci olgunun ise 6z gecmisinde
herhangi bir 6zellik yoktu. Tiim sikayetleri yaklasik olarak 4 giindiir mevcut idi. Beyin goriintiillemeleri ve
laboratuvar incelemeleri sonucunda her iki olguya da fahr sendromu tanisi kondu. Birinci olgumuzun
etyolojisinde hipoparatroidi sorumlu iken ikinci olgumuzda ise psodohipoparatiroidi sorumlu idi. Bilin¢
kaybi ile gelen hastalarda nadir goriilen Fahr sendromunun da akilda tutulmasi hayati 6nem tasimaktadir.

Anahtar kelimeler: Fahr sendromu, biling kaybi, hipokalsemi.

Fahr sendromu; etiyolojisi kesin olarak
bilinmemekle birlikte ilk kez 1930 yilinda
tanimlanmistir. Cogunlukla kalsiyum
metabolizmasindaki degisiklikler sonucu gozlenir
(1,2). Bu sendroma hipoparatiroidizm,
psodohipoparatiroidizm veya hiperparatiroidizm
neden olabilir (3-5). Erken tani ve tedavisinin
hayati 6nemi vardir.

Olgu Sunumu

Olgu 1; 54 yasinda kadin hasta acil servise
biling kaybiyla basvurdu. Hasta 15 yil once
multinodiiler guatr nedeniyle tiroid operasyonu
gecirmisti. Laboratuar sonuclarinda; Kalsiyum:
3,2 mg/dl, Fosfor: 11,9 mg/dl, kreatinin kinaz:

Bu ¢alisma “9. Ulusal Hipertansiyon ve Bobrek Hastaliklar:
Kongresi 30 Mayis- 3 Haziran 2007 Antalya/Turkey”
kongresinde poster bildirimi olarak sunulmustur.

*Yiiziincii Y11 Universitesi T1p Fakiiltesi i¢ Hastaliklar
Hematoloji ABD, Van.

**Yiiziincii Y11 Universitesi T1p Fakiiltesi i¢ Hastaliklar
Nefroloji ABD, Van.

***Bingdl Devlet Hastanesi Radyoloji Béliimii, BINGOL

*xxxMustafa Kemal Universitesi Tip Fakiiltesi Norosirurji
ABD, Hatay..

Yazisma Adresi: Uzm. Dr Hiiseyin Begenik

Yiiziincii Y1l Universitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklart
Nefroloji BD, 65200, Van.

Tel: 0 432 2150470/6037, Faks: 0 432 2121867
E-posta: hbegenik@hotmail.com

17228 1U/L, AST: 266 IU/L, ALT: 38 IU/L,
kreatinin: 7,2 mg/dl, BUN: 102 mg/dl, PTH: 5,7
pg/ml, ST4:1,0 ng/dl ve TSH: 2,36 ulU/dl idi.
Cekilen beyin tomografisinde bazal ganglionlarda
kalsifikasyon tespit edildi (Resim 1). Ozgecmisi
sorgulandiginda  hastanin  total troidektomi
operasyonu oldugu saptandi. Hastanin
postoperatif gelisen hipoparatiroidi i¢in verilen
kalsiyum ve D vitamini preparatlarini diizensiz
kullandig1 6grenildi. Rabdomiyolize bagh gelisen
akut bobrek yetersizligi nedeniyle hemodiyaliz
programinda olan hasta hemodiyaliz esnasinda
oldi.

Olgu 2; 74 yasinda kadin hasta acil servise 4
gilindiir var olan suur kaybi nedeniyle bagvurdu.
Laboratuar bulgular1 Kalsiyum: 3,0 mg/dl, fosfor:
5,3 mg/dl, kreatinin: 2,3 mg/dl, TSH: 9 ulU/dl,
ST4: 0,69 ng/dl, PTH: 177 pg/ml idi. Beyin
tomografisinde  periventrikiiler ve sentrum
semiovalede belirgin olmak iizere her iki serebral
hemisferde, her iki serebellar hemisferde ve
bilateral bazal ganglionlarda simetrik diffiiz
dansite (kalsifikasyon) artisi1 vardi (Resim 2).
Hastaya aktif D vitamini tedavisi baslandi.
Takiplerde serum kalsiyum diizeyi ve noérolojik
semptomlari diizeldi.

Tartisma

Fahr sendromu tablosundan sorumlu element
siklikla kalsiyumdur (6-9). Kalsiyum, kapillerler,
arteriyoller, kiigiik venler ve perivaskiiler
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Fahr Sendromu

Resim 1. Bilateral bazal ganglionlarda (lentiform nukleus, kaudat nukleus), bilateral serebellar hemisferde simetrik
dansite artimi (kalsifikasyonlar) izlenmektedir.

Resim 2. Cogunlugu periventrikiiler, sentrum semiovalede belirgin olmak {izere her iki serebral hemisferde, her iki

serebellar hemisferde, bilateral bazal ganglionlarda simetrik diffiiz dansite (kalsifikasyon) artim1 izlenmektedir.

alanlarda birikir (10). Kii¢iikk Beyin damarlarinda
obliterasyon, damar  ¢evresinde noronal
dejenerasyon ve gliozise sebep olur (11).
Kalsifikasyonlar c¢ogunlukla simetrik olarak
dentat c¢ekirdek, bazal gangliyon, talamus ve

sentrum semiovalede gorilir (12). Tanida,
kalsiyum  birikimlerini gostermede en sik
kullanilan inceleme yontemi beyin BT’dir

(13,14). Beyin MR’ semptomatik vakalarin
belirlenmesinde ve etiyolojilerinde daha iistiin
oldugunu bildiren ¢alismalar da vardir (15).
Literatiirle uyumlu olarak, olgularimizin beyin
BT incelemelerinde periventrikiiler ve sentrum
semiovalede belirgin olmak {izere bilateral bazal
ganglionlarda, her iki serebral ve serebellar

hemisferlerdeki kalsifikasyonlar Fahr
sendromunu akla getirdi.

Fahr sendromunun  birlikte gorildigi
patolojiler dort grup altinda toplanir. Birinci
grubu, kalsiyum metabolizma degisiklikleri,
hipoparatiroidizm, psddohipoparatiroidizm, bazen
de hiperparatiroidizm olusturur. Ikinci grup
konjenital dejeneratif gelisim anomalilerini,
igiincli grup sistemik hastaliklar ve gecirilen
enflamatuvar olaylar1 kapsar. Dordiincli grup ise
toksik ve anoksik etkilenmelere ikincil olarak
geligir (16-18)

Sekonder goriilen en sik etiyolojik neden
hipoparatiroidizm ve hipokalsemidir.
Hipoparatiroidizm iyatrojenik nedenler (ilaglar,
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Esen ve ark.

tiroid ve paratiroid cerrahisi, radyasyon),
otoimmun nedenler (izole idiyopatik veya
poliglandiiler), infiltratif hastaliklar (Wilson
hastaligi, hemokromatozis, sarkoidoz, talassemi)
sonucu paratiroid bezinin zarar gormesi,
bozulmus PTH etkisi (hipomagnezemi, PTH gen
defektleri, kalsiyum duyarli reseptor
mutasyonlar1) ve herediter hastaliklar sonucu
goriilebilir (6, 8, 9). Sonug olarak
hipoparatiroidizmde @ ya  PTH  sekresyonu
azalmistir ya da effektdor organlarda PTH
sekresyonuna anormal yanit verilmesi s0z
konusudur. Hipoparatiroidizm’e baglh
intrakraniyal kalsifikasyonun mekanizmast ise
bilinmemektedir (13).

Intrakraniyal kalsifikasyonlar nadir goriilen
PHP’de, idiyopatik olandan daha sik goriiliir (19).
Hipoparatiroidi ~ bulgulari,  hipokalsemi ve
hiperfosfatemi bulunan bir kimsede PTH yiiksek
ise PHP tanmnir. Bu tabloda, PTH salgist
normaldir, ancak PTH'ya cevapsizlik vardir. 3 tipi
bulunur: Tipl’de hedef dokuda reseptor
diizeyinde PTH'a diren¢ vardir. Tip-2’de hedef
dokuda daha distalde bir diren¢ olup; bunlarda
Albright'in herediter osteodistrofisi (yuvarlak
yiz, kisa boy, obezite, brakidaktili, cilt
kalsifikasyonlar1 ve mental gerilik) bulunur Tip
3’de ise fenotip degisikligi yoktur (20).

Literatiirle uyumlu olarak 1. olgumuzda
hipoparatiroidi bulgulari; hipokalsemi,
hiperfosfatemi ve PTH disikligi vardi. 2.
olgumuzda ise pseudohipoparatroidi bulgulari;
hipokalsemi, hiperfosfatemi ve PTH yiiksekligi
vardi.

Harati ve ark. calismalarinda, baslangigta
asemptomatik olan Fahr sendromlu iki olgunun
uzun siireli takiplerinde semptomatik oldugunu
bildirmislerdir (21). Diger birka¢ ¢alismada ise,
Fahr sendromlu vakalarin ¢ogunun semptomatik
oldugundan bahsedilir. Ancak bu verilerin
yaninda, klasik semptomlarin izlenmedigi olgular
da bulunabilir (22-24).

Hipoparatiroidizmin  ciddiyeti ile serebral
kalsifikasyon derecesi arasinda bir iligki
bulunmamaktadir. Hipokalseminin siiresi

uzadik¢a, bazal gangliyonlarin kalsifikasyonuna
rastlanma sikligi artar. Kalsiyum ve vitamin
D’nin yerine konulmasi metabolik anormalligi
diizeltir ve klinik progresyonu geciktirir (10, 23).
Nitekim olgularimizda da bu tedaviden
dramatik fayda gozlendi fakat birinci olgumuzda
gelisen rabdomyoliz tablosuna sekonder bdbrek
yetmezligi olgunun dlmesine neden oldu.

Olgularimiz klinik tablo, laboratuvar,
goriintiileme sonuglar1 ve tedaviye yanitlarn ile
sirastyla iyatrojenik hipoparatroidi ve

psddohipoparatiroidiye sekonder Fahr sendromu

olarak degerlendirildiler. Fahr sendromunda,
semptomlar cesitlilik gostermekte olup;
semptomatik olanlarin tedavi edilebilir alt

gruplarinin hizla saptanmasi hasta i¢in hayati
o6nem tasir. Fahr sendromu uzun yillar Once
tanimlanmis olmasina ragmen klinikte sik
kargilasilmamis  olmasi  nedeniyle  goézden
kagabilmektedir. Ozellikle akut noropsikiyatrik
bozukluklar gelisen, altta kalsiyum metabolizma
bozuklugu olanlarda, tanimlanamayan ndrolojik
semptomlarin varliginda Fahr sendromu ayirici
tanida akilda tutulmalidir.

Fahr Syndrome; Two Case Report

Abstract

Fahr's syndrome revealed accumulation of calcium
and various minerals in basal ganglia, cerebellum
and centrum semiovale as bilateral and
symmetrically. This syndrome may be linked sporadic
such as radiation, systemic diseases, toxins,
hypoparathroidy, pseudohipoparathroidy and
hyperparathroidy also familial.

54 and 74 years old two women patients were
admitted to our emergency because of loss of
consciousness. The first patient had been total
thyroidectomy operation 15 years ago. She didn’t use
regularly calcium and vitamin D preparations for
developing postoperative hypopharatroidsm. Any
features did not have in the history of second case.
All complaints were approximately 4 days. Fahr's
syndrome was diagnosed as a result of brain imaging
and laboratory studies in both cases. The etiology of
our cases was responsible hypoparathroidy and
pseudohyipoparatiroidi respectively. To remember the
rarely seen Fahr’s syndrome in a patient with loss of
consciousness state is extremely important. The cases
are reported to emphasize on the importance of early
diagnosis and treatment.

Key words: Fahr’s syndrome, consciousness,
hypocalcemia.
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