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Özet 
Fahr sendromu, bilateral ve simetrik olarak bazal gangliyonlar, serebellum ve sentrum semiovaleye 
kalsiyum ve çeşitli minerallerin birikimi ile ortaya çıkar. Bu sendrom, radyasyon, sistemik hastalıklar, 
toksinler, hipoparatiroidizm, psödohipoparatiroidizm ve hiperparatiroidizmde sporadik görülebileceği gibi 
ailesel de olabilir. Acilimize 54 ve 74 yaşlarındaki 2 kadın olgu bilinç kaybı nedeniyle başvurdular. Birinci 
olgu 15 yıl önce total troidektomi operasyonu olmuştu. Postoperatif gelişen hipoparatroidi için verilen 
kalsiyum ve D-vitamini preparatlarını düzenli olarak kullanmıyordu. İkinci olgunun ise öz geçmişinde 
herhangi bir özellik yoktu. Tüm şikayetleri yaklaşık olarak 4 gündür mevcut idi. Beyin görüntülemeleri ve 
laboratuvar incelemeleri sonucunda her iki olguya da fahr sendromu tanısı kondu. Birinci olgumuzun 
etyolojisinde hipoparatroidi sorumlu iken ikinci olgumuzda ise psödohipoparatiroidi sorumlu idi. Bilinç 
kaybı ile gelen hastalarda nadir görülen Fahr sendromunun da akılda tutulması hayati önem taşımaktadır. 

Anahtar kelimeler:  Fahr sendromu, bilinç kaybı, hipokalsemi. 

 
Fahr sendromu; etiyolojisi kesin olarak 

bilinmemekle birlikte ilk kez 1930 yılında 
tanımlanmıştır. Çoğunlukla kalsiyum 
metabolizmasındaki değişiklikler sonucu gözlenir 
(1,2). Bu sendroma hipoparatiroidizm, 
psödohipoparatiroidizm veya hiperparatiroidizm 
neden olabilir (3-5). Erken tanı ve tedavisinin 
hayati önemi vardır. 

Olgu Sunumu 
Olgu 1; 54 yaşında kadın hasta acil servise 

bilinç kaybıyla başvurdu. Hasta 15 yıl önce 
multinodüler guatr nedeniyle tiroid operasyonu 
geçirmişti. Laboratuar sonuçlarında; Kalsiyum: 
3,2 mg/dl,  Fosfor:  11,9 mg/dl,    kreatinin kinaz: 
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17228 IU/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 uIU/dl idi. 
Çekilen beyin tomografisinde bazal ganglionlarda 
kalsifikasyon tespit edildi (Resim 1). Özgeçmişi 
sorgulandığında hastanın total troidektomi 
operasyonu olduğu saptandı. Hastanın 
postoperatif gelişen hipoparatiroidi için verilen 
kalsiyum ve D vitamini preparatlarını düzensiz 
kullandığı öğrenildi. Rabdomiyolize bağlı gelişen 
akut böbrek yetersizliği nedeniyle hemodiyaliz 
proğramında olan hasta hemodiyaliz esnasında 
öldü. 

Olgu 2; 74 yaşında kadın hasta acil servise 4 
gündür var olan şuur kaybı nedeniyle başvurdu. 
Laboratuar bulguları Kalsiyum: 3,0 mg/dl, fosfor: 
5,3 mg/dl, kreatinin: 2,3 mg/dl, TSH: 9 uIU/dl, 
ST4: 0,69 ng/dl, PTH: 177 pg/ml idi. Beyin 
tomografisinde periventriküler ve sentrum 
semiovalede belirgin olmak üzere her iki serebral 
hemisferde, her iki serebellar hemisferde ve 
bilateral bazal ganglionlarda simetrik diffüz 
dansite (kalsifikasyon) artışı vardı (Resim 2). 
Hastaya aktif D vitamini tedavisi başlandı. 
Takiplerde serum kalsiyum düzeyi ve nörolojik 
semptomları düzeldi.  

Tartışma 
Fahr sendromu tablosundan sorumlu element 

sıklıkla kalsiyumdur (6-9). Kalsiyum, kapillerler, 
arteriyoller,    küçük    venler     ve    perivasküler  
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Resim 1. Bilateral bazal ganglionlarda (lentiform nukleus, kaudat nukleus), bilateral serebellar hemisferde simetrik 
dansite artımı (kalsifikasyonlar) izlenmektedir. 
 

Resim 2. Çoğunluğu periventriküler, sentrum semiovalede belirgin olmak üzere her iki serebral hemisferde, her iki 
serebellar hemisferde, bilateral bazal ganglionlarda simetrik diffüz dansite (kalsifikasyon) artımı izlenmektedir. 

 
alanlarda birikir (10). Küçük Beyin damarlarında 
obliterasyon, damar çevresinde nöronal 
dejenerasyon ve gliozise sebep olur (11). 

Kalsifikasyonlar çoğunlukla simetrik olarak 
dentat çekirdek, bazal gangliyon, talamus ve 
sentrum semiovalede görülür (12). Tanıda, 
kalsiyum birikimlerini göstermede en sık 
kullanılan inceleme yöntemi beyin BT’dir 
(13,14). Beyin MR’ın semptomatik vakaların 
belirlenmesinde ve etiyolojilerinde daha üstün 
olduğunu bildiren çalışmalar da vardır (15). 

Literatürle uyumlu olarak, olgularımızın beyin 
BT incelemelerinde periventriküler ve sentrum 
semiovalede belirgin olmak üzere bilateral bazal 
ganglionlarda, her iki serebral ve serebellar 

hemisferlerdeki kalsifikasyonlar Fahr 
sendromunu akla getirdi. 

Fahr sendromunun birlikte görüldüğü 
patolojiler dört grup altında toplanır. Birinci 
grubu, kalsiyum metabolizma degisiklikleri, 
hipoparatiroidizm, psödohipoparatiroidizm, bazen 
de hiperparatiroidizm oluşturur. İkinci grup 
konjenital dejeneratif gelişim anomalilerini, 
üçüncü grup sistemik hastalıklar ve geçirilen 
enflamatuvar olayları kapsar. Dördüncü grup ise 
toksik ve anoksik etkilenmelere ikincil olarak 
gelişir (16-18) 

Sekonder görülen en sık etiyolojik neden 
hipoparatiroidizm ve hipokalsemidir. 
Hipoparatiroidizm iyatrojenik nedenler (ilaçlar,  
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tiroid ve paratiroid cerrahisi, radyasyon), 
otoimmun nedenler (izole idiyopatik veya 
poliglandüler), infiltratif hastalıklar (Wilson 
hastalığı, hemokromatozis, sarkoidoz, talassemi) 
sonucu paratiroid bezinin zarar görmesi, 
bozulmuş PTH etkisi (hipomagnezemi, PTH gen 
defektleri, kalsiyum duyarlı reseptör 
mutasyonları) ve herediter hastalıklar sonucu 
görülebilir (6, 8, 9). Sonuç olarak 
hipoparatiroidizmde ya PTH sekresyonu 
azalmıştır ya da effektör organlarda PTH 
sekresyonuna anormal yanıt verilmesi söz 
konusudur. Hipoparatiroidizm’e bağlı 
intrakraniyal kalsifikasyonun mekanizması ise 
bilinmemektedir (13).  
İntrakraniyal kalsifikasyonlar nadir görülen 

PHP’de, idiyopatik olandan daha sık görülür (19). 
Hipoparatiroidi bulguları, hipokalsemi ve 
hiperfosfatemi bulunan bir kimsede PTH yüksek 
ise PHP tanınır. Bu tabloda, PTH salgısı 
normaldir, ancak PTH'ya cevapsızlık vardır. 3 tipi 
bulunur: Tip1’de hedef dokuda reseptör 
düzeyinde PTH'a direnç vardır. Tip-2’de hedef 
dokuda daha distalde bir direnç olup; bunlarda 
Albright'ın herediter osteodistrofisi (yuvarlak 
yüz, kısa boy, obezite, brakidaktili, cilt 
kalsifikasyonları ve mental gerilik) bulunur Tip 
3’de ise fenotip değişikliği yoktur (20). 

Literatürle uyumlu olarak 1. olgumuzda 
hipoparatiroidi bulguları; hipokalsemi, 
hiperfosfatemi ve PTH düşüklüğü vardı. 2. 
olgumuzda ise pseudohipoparatroidi bulguları; 
hipokalsemi, hiperfosfatemi ve PTH yüksekliği 
vardı. 

Harati ve ark. çalısmalarında, başlangıçta 
asemptomatik olan Fahr sendromlu iki olgunun 
uzun süreli takiplerinde semptomatik olduğunu 
bildirmişlerdir (21). Diğer birkaç çalışmada ise, 
Fahr sendromlu vakaların çoğunun semptomatik 
olduğundan bahsedilir. Ancak bu verilerin 
yanında, klasik semptomların izlenmediği olgular 
da bulunabilir (22–24). 

Hipoparatiroidizmin ciddiyeti ile serebral 
kalsifikasyon derecesi arasında bir ilişki 
bulunmamaktadır. Hipokalseminin süresi 
uzadıkça, bazal gangliyonların kalsifikasyonuna 
rastlanma sıklığı artar. Kalsiyum ve vitamin 
D’nin yerine konulması metabolik anormalliği 
düzeltir ve klinik progresyonu geciktirir (10, 23).  

Nitekim olgularımızda da bu tedaviden 
dramatik fayda gözlendi fakat birinci olgumuzda 
gelişen rabdomyoliz tablosuna sekonder böbrek 
yetmezliği olgunun ölmesine neden oldu. 

Olgularımız klinik tablo, laboratuvar, 
görüntüleme sonuçları ve tedaviye yanıtları ile 
sırasıyla iyatrojenik hipoparatroidi ve 
psödohipoparatiroidiye sekonder Fahr sendromu 

olarak değerlendirildiler. Fahr sendromunda, 
semptomlar çeşitlilik göstermekte olup; 
semptomatik olanların tedavi edilebilir alt 
gruplarının hızla saptanması hasta için hayati 
önem taşır. Fahr sendromu uzun yıllar önce 
tanımlanmış olmasına rağmen klinikte sık 
karşılaşılmamış olması nedeniyle gözden 
kaçabilmektedir. Özellikle akut nöropsikiyatrik 
bozukluklar gelişen, altta kalsiyum metabolizma 
bozukluğu olanlarda, tanımlanamayan nörolojik 
semptomların varlığında Fahr sendromu ayırıcı 
tanıda akılda tutulmalıdır.  
 

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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