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Psikiyatrik bulgularla seyreden Fahr sendromu: Olgu sunumu
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ABSTRACT

Fahr syndrome is a rare neurodegenerative disorder characterized by symmetrical, bilateral calcification of the basal ganglia, nucleus gyrus and 
cerebral cortex. Although it is not known exactly how these calcifications occur, it is stated that they may be related to infection, metabolic and genetic 
disorders. The widespread use of brain imaging has increased detection rates of these changes. However, etiology is only partially understood and 
treatment methods are limited. In this case report, a case with psychiatric manifestation diagnosed with radiological findings Fahr syndrome was 
shared.
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Fahr syndrome with psychiatric manifestations: A case report

ÖZ

Fahr sendromu, bazal gangliyon, nükleus girus ve serebral kortekste simetrik, iki taraflı kalsifikasyon ile karakterize nadir görülen bir nörodejeneratif 
bozukluktur. Bu kalsifikasyonların nasıl oluştuğu kesin olarak bilinmemekle birlikte enfeksiyon, metabolik ve genetik bozukluklarla ilişkili olabileceği 
belirtilmektedir. Beyin görüntülemelerinin yaygın kullanımı bu değişikliklerin tespit oranlarını artırmıştır. Ancak, etyolojisi sadece kısmen anlaşılmıştır 
ve  tedavi yöntemleri sınırlıdır.  Bu olgu sunumunda, radyolojik bulgular sonucu Fahr sendromu tanısı konulmuş psikiyatrik manifestasyonu olan bir 
olgu paylaşılmıştır.
Anahtar sözcükler: Fahr sendromu; iki taraflı bazal gangliyon kalsifikasyonu; psikiyatrik belirtiler.

Alman nörolog Karl Theodor Fahr tarafından 
tanımlanan Fahr sendromu olarak da bilinen 
Fahr hastalı¤ı (FH) veya idiyopatik bazal gang-
liyon kalsifikasyonu, nadir görülen sporadik 
veya kalıtsal geçi gösteren bir hastalıktır.[1,3] Bu 
hastalık, nörolojik belirtilerin yanı sıra psikiyat-
rik belirtilerle de kendini gösterebilir. ‹ki taraflı 
striatopallidodentat kalsinozis veya Chavany-
Brunhes sendromu olarak da bilinen Fahr send-
romunun patogenezi ve klinik prezentasyonu 
halen tam anlamıyla anlaılamamakla birlikte, 
bu konuda kefedilecek halen birçok ey vardır. 
Fahr sendromu histolojik olarak globus pallidus, 
striatum, dentat nükleus ve bazal gangliyonun 

yanı sıra beynin ve serebellumun beyaz ve gri 
maddesi içinde yer alan bir protein-polisakka-
rit kompleksini de tutan simetrik, ateromatik 
olmayan bileiklerin odakları ile karakterizedir.[4] 
Fahr sendromu genetik geçili olabilmekle bir-
likte, genetik geçii otozomal dominant olarak 
tanımlanmıtır. u ana kadar dört gen bu send-
rom ile ilikilendirilmitir. Bunlar; SLC20A2, 
PDGFRB, PDGFB ve XPR1’dir.[5] Bununla bir-
likte, hastaların ço¤unda, genetik bir geçi 
saptanmamıtır. ‹ki taraflı bazal gangliyon 
kalsifikasyonlarının görülme sıklıkları düük 
olmakla birlikte, bu durum özellikle hipopara-
tiroidizmde ve kalsiyum - fosfor metabolizma 
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bozukluklarında gözlenmektedir.[6,7] Bu yazıda 
psikiyatrik semptomlarla bavuran, bilgisayarlı 
tomografi (BT)’sinde bazal gangliyonlarda iki 
taraflı yaygın kalsifikasyon saptanan Fahr send-
romu olgusu sunulmutur.

OLGU SUNUMU
Kırk be yaında kadın hasta uykusuzluk, 

depresif duygu-durum nedeniyle hastanemiz 
iç hastalıkları poliklini¤ine bavurdu. Yapılan 
incelemelerinde anemi ve eritrosit sedimentas-
yon hızı yüksekli¤i saptanan hasta ileri ince-
leme, tanı ve tedavi amacıyla ‹ç hastalıkları 
servisine yatırıldı. Hastanın ilk muayenesinde 
Ate: 36.6°C, TA: 100/60 mmHg, Nb: 69/dk, 
SS: 15/dk idi. Hastanın yatı laboratuvar bulguları 
de¤erlendirildi¤inde biyokimya ve tam kan sayı-
mında glukoz: 124 mg/dL, kreatinin: 0.5 mg/dL, 
AST: 28 U/L, ALT: 19 U/L, Na: 140 mmol/L, 
K: 3.84 mmol/L, Ca: 9.0 mg/dL, fosfor: 3.2 mg/dL, 
parathormon: 110 pg/mL, TSH: 2.3 IU/mL, 
St4: 1.5 ng/mL ve 25 Hidroksi-vitamin D3: 
5 ng/mL, WBC: 6,200¥109/L, HGB: 11.2 gr/dL, 
PLT: 212¥109/L oldu¤u tespit edildi. Hastanın 
detaylı öyküsü alındı¤ında uzun zamandır uyku-
suzluk sorunu oldu¤u ve depresif bir duygu duru-
mu içinde bulundu¤unu ifade etti. Hastada olası 
bir kraniyal patolojiyi dılamak için beyin BT’si 

çekildi. Beyin BT’sinde supratentorial bölgeden 
geçen kesitlerde iki taraflı bazal gangliyonlarda, 
sol frontal subkortikal beyaz cevherde kaba kal-
sifikasyonlar izlendi (ekil 1). Bu bulgular Fahr 
sendromu lehine yorumlandı. Olgu; klinik ve 
radyolojik bulgular do¤rultusunda Fahr sendro-
mu olarak de¤erlendirildi. Paratiroid hormon 
düzeyindeki yükseklik ilk planda, D vitamini 
yetersizli¤ine ba¤landı. D vitamini replasmanı 
sonrası kontrol paratiroid hormon seviyesi nor-
mal aralı¤ına geriledi. Psikiyatrik yakınmalarına 
yönelik mirtazapin balandı. Paratiroid hormon 
seviyesi normal olan, kalsiyum-fosfor metaboliz-
ma bozuklu¤u olmayan hasta genetik poliklinik 
kontrolü önerilerek taburcu edildi.

TARTIMA
Fahr sendromu, bazal gangliyon, nükleus 

girus ve serebral kortekste iki taraflı kalsifikas-
yonların nadir bir radyolojik manifestasyonuna 
sahiptir. Nöroloji, psikiyatri, kardiyoloji ve üroloji 
gibi branların hastalıklarına benzeyen birçok 
klinik bulgusu olabilir. En önemli konu, sempto-
matik ve asemptomatik olan Fahr sendromunu 
ayırt edebilmektir. Çünkü endokrinolojik bozuk-
lukların düzeltilmesi, semptomları azaltabilen tek 
nedensel tedavidir. Bunların baında, hipoparati-
roidizm kaynaklı olan kalsiyum-fosfor metaboliz-
ma anormalliklerinin saptanması gelmektedir.[8]
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