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Fahr Hastaligi: Olgu Sunumu

Ilhan Kiling
OZET

Fahr hastaligi; bazal ganglionlar, serebellar dentat nukleus ve sentrum
semiovalede kalsifikasyon goriilmesi ile karakterizedir. Klinik bulgular
stklikla parkinsonizm, distoni, tremor, kore, ataksiye ek olarak demans ve
duygu durum bozukluklaridwr. Biz de Fahr hastalig1 saptadigimiz olgumuzu
klinik ve goriintiileme bulgulart ile sunduk. Bir yildwr hafiza kaybi ve
konusmada bozulma yakinmalar: 56 yasindaki kadin hastanin nérolojik ve
sistemik muayenesi normaldi. Kraniyal bilgisayarli tomografi (BT)
incelemesinde her iki bazal ganglionlarda, talamuslarda, periventrikiiler
beyaz cevherde, sentrum semiovalede ve serebellumda ¢ok sayida kalsifiye
alanlar izlendi. Sonu¢ olarak bazal ganglionlarda, serebellumda ve derin
kortikal yapilarda kraniyal BT veya MR inceleme ile saptadigimiz
kalsifikasyonlar: herhangi bir nedene baglayamadiginiz durumlarda Fahr
hastaligint aywict tanida diigiinmeliyiz.
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Fahr’s Disease: A Case Report

SUMMARY

Fahr’s disease is characterized with presence of calcifications in basal
ganglions, dentate nucleus, and centrum semiovale. Common clinical
findings of the disease are Parkinsonism, dystonia, chorea, ataxia,
dementia, and mood disorders. We present a patient, in whom a diagnosis of
Fahr disease established, with clinical and radiological findings.
Neurological and physical exam of the 56 year-old female with complaints
of memory loss and speech disorder for one year. Brain CT showed Fahr
type calcification in the basal ganglion, thalamus, periventricular white
matter, centrum semiovale, and cerebellum. Fahr’s disease must be present
in differential diagnosis of patients with calcification in basal ganglion,
thalamus, periventricular white matter, centrum semiovale, and cerebellum
on CT or MRI that could not be explained otherwise.

Key Words: Fahr’s Disease, Calcification, CT, MR

GIRIS

Fahr hastali1; bazal ganglionlar, serebellar
dentat nukleus ve sentrum semiovalede
idiopatik kalsifikasyon goriilmesi ile karakterize-
dir. Sporadik ve otozomal resesif formlari
bildirilmekle birlikte, genellikle otozomal
dominant gecis gostermektedir. Ik kez 1930
yilinda Fahr tarafindan tanimlanmigtir. Klinik
bulgular siklikla parkinsonizm, distoni, tremor,
kore, ataksiye ek olarak demans ve duygu
durum bozukluklaridir (1,2). Fahr hastalig
saptadigimiz olgumuzu klinik ve goriintiileme
bulgulart ile sunduk.

OLGU SUNUMU

Ellialt1 yaginda kadin hasta, 1 yildan beri
diisiincede yavaglama ve konusmada bozulma
yakinmalari mevcuttu. Norolojik ve sistemik
muayenede anormallik saptanmadi. Kraniyal
bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde her
iki bazal ganglionlarda, talamuslarda, peri-
ventrikiiler beyaz cevherde, sentrum semiovale-
de ve serebellumda ¢ok sayida kalsifiye alanlar
izlendi (resim 1, 2). Kraniyal manyetik
rezonans (MR) incelemede kalsifikasyon
alanlar1 T1 agirhkli sekanslarda heterojen
sinyal intensitesinde izlendi (resim 3). T2
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agirlikli sekanslarda diisiikk sinyal intensitesi
icinde noktasal hiperintens odaklar saptandi.
Laboratuvar incelemelerinde tam kan, idrar,
karaciger ve bobrek fonksiyon testleri,
periferik yayma ve tiroid fonksiyon testleri
normaldi. Kanda parathormon, kalsiyum,
fosfor ve vitamin D diizeylerine bakildi ve
normal bulundu. Olgumuzda metabolik, biyo-
kimyasal ve hormonal herhangi bir patoloji
saptanmamast ve mevcut klinik bulgular
birlikte degerlendirildiginde Fahr hastalig
tanis1 konuldu.

ganglionlarda, talamuslarda ve subkortikal
beyaz cevherde ¢ok sayida kalsifikasyon
izleniyor.

Resim 2. posterior
kesitinde her iki serebellar hemisferde kalsifiye
alanlar izleniyor.

fossadan gecen BT
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Resim 3. Aksiyal planda aliman T1 agirlikli
imajda BT’de izlenen kalsifikasyon alanlari
heterojen intensitede izleniyor.

TARTISMA

Familyal idiopatik bazal ganglion
kalsifikasyonu adi da verilen Fahr hastaligi;
serum kalsiyum, fosfor ve parathormon
seviyelerinde bir anormallik olmaksizin,
bilateral bazal ganglionlarin kalsifikasyonu ile
karakterizedir.  Kalsifikasyonun en  sik
goriildiigi bolge globus palliduslardir. Bununla
birlikte putamen, kaudat nukleus, internal
kapsiil, dentat nukleus, talamus, serebellum ve
serebral beyaz cevherde vaskiiler traselere uyar
tarzda yogun kalsifikasyonlar goriilebilir(2,3).
Semptomlarin baslangi¢ yasi siklikla 4. ve 6.
dekatlar olmakla birlikte nadir de olsa ¢ocuk
olgular rapor edilmistir(4, 5).

Kalsiyum depozitleri histolojik olarak
kapiller damarlarda, kiiciik arter ve venlerin
duvarinda media tabakasinda ve perivaskiiler
alanlarda bulunur (2,6). Olgumuzda da
sentrum semiovale ve periventrikiiler beyaz
cevher diizeyinde vaskiiler traselere uyan
kalsifikasyonlar  izlenmesi, bu  bulguyu
desteklemektedir.

Fahr hastaligindaki kalsiyum depozitlerinin
kan beyin bariyerinin bozulmasma sekonder
mi yoksa, noronal kalsiyum metabolizma
bozukluguna mi1 bagh oldugu a¢ik degildir (2).
Genetik c¢alismalarda kromozom 14q’da bir
odak tespit edilmistir (3,7).

Kalsiyum depozitleri protein igerebilir ve
patolojik  progesin  gelisimi sirasinda
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polisakkaritlere baglanabilir. Bu durum, MR’
da olusan sinyal paterni i¢in 6nemlidir. MR’da
T1 ve T2 agurlikli goriintillerde goriiniim
degisken olmakla birlikte normalde kalsifiye
bolgeler T1 agirlikli goriintiilerde diisiik sinyal
ya da sinyalsiz alan olarak izlenmesi beklenir-
ken, T1 agirlikli goriintiilerde hiperintens, T2
agirlikli goriintiilerde ise hipointens izlenebilir
(6,8,9). Bizim olgumuzda da kalsifikasyon
alanlar1 T1 agirlikli sekansta heterojen yiiksek
ve diisiik sinyal intensitesi gosteren alanlar
seklinde izlendi. T2 agirlikli sekansta ise

baskin olarak diisiik sinyal intensitesinde
izlendi.

Kraniyal  bilgisayarli  tomografi ile
kalsifikasyonlar kolaylikla taninir. BT’de

kalsifikasyon alanlar1 belirtilen lokalizasyon-
larda hiperdens olarak izlenir. MR inceleme
gelisimsel anomaliler, intrakraniyal tiimorler,
dismiyelizan ve demiyelizan hastalik gibi
norolojik patolojileri gdstermede daha duyarli
bir inceleme yontemi olmasina karsin, kalsifiye
alanlarin gosterilmesinde BT daha duyarli bir
gorlintiileme  yontemidir (6,9). Biz de
olgumuzun tanisinda Oncelikli olarak BT
incelemeyi tercih ettik. MR incelemeyi ayirict
tanilar1 ekarte etmek icin ekledik.

Sonu¢  olarak  bazal  ganglionlarda,
serebellumda ve derin kortikal yapilarda
kraniyal BT veya MR inceleme ile saptadigi-
miz kalsifikasyonlar1 herhangi bir nedene
baglayamadigimiz durumlarda Fahr hastaligin
ayirict tanida diisiinmeliyiz ve bunun da ¢ok
¢esitli norolojik semptomlara yol agabilecegini
unutmamaliy1z.
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