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Olgu Sunumu / Case Report

Psikiyatrik bulgularla seyreden Fahr sendromu: Olgu sunumu

Fahr syndrome with psychiatric manifestations: A case report
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oz

Fahr sendromu, bazal gangliyon, niikleus girus ve serebral kortekste simetrik, iki tarafli kalsifikasyon ile karakterize nadir goriilen bir nérodejeneratif
bozukluktur. Bu kalsifikasyonlarin nasil olustugu kesin olarak bilinmemekle birlikte enfeksiyon, metabolik ve genetik bozukluklarla iliskili olabilecegi
belirtiimektedir. Beyin gériintlilemelerinin yaygin kullanimi bu degisikliklerin tespit oranlarini artirmistir. Ancak, etyolojisi sadece kismen anlasilmistir
ve tedavi yontemleri sinirlidir. Bu olgu sunumunda, radyolojik bulgular sonucu Fahr sendromu tanisi konulmus psikiyatrik manifestasyonu olan bir
olgu paylasiimistir.

Anahtar sézciikler: Fahr sendromu; iki tarafli bazal gangliyon kalsifikasyonu; psikiyatrik belirtiler.

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.

Keywords: Fahr syndrome; bilateral basal ganglion calcification; psychiatric manifestations.

Alman norolog Karl Theodor Fahr tarafindan
tanimlanan Fahr sendromu olarak da bilinen
Fahr hastahg (FH) veya idiyopatik bazal gang-
livon Kkalsifikasyonu, nadir goériillen sporadik
veya kalitsal gecis gosteren bir hastaliktir.!:3! Bu
hastalik, nérolojik belirtilerin yan sira psikiyat-
rik belirtilerle de kendini gésterebilir. iki tarafli
striatopallidodentat Kkalsinozis veya Chavany-
Brunhes sendromu olarak da bilinen Fahr send-
romunun patogenezi ve Kklinik prezentasyonu
halen tam anlamiyla anlasilamamakla birlikte,
bu konuda kesfedilecek halen bircok sey vardir.
Fahr sendromu histolojik olarak globus pallidus,
striatum, dentat niikleus ve bazal gangliyonun

yani sira beynin ve serebellumun beyaz ve gri
maddesi icinde yer alan bir protein-polisakka-
rit kompleksini de tutan simetrik, ateromatik
olmayan bilesiklerin odaklari ile karakterizedir.
Fahr sendromu genetik gecisli olabilmekle bir-
likte, genetik gecisi otozomal dominant olarak
tanimlanmistir. Su ana kadar doért gen bu send-
rom ile iliskilendirilmistir. Bunlar; SLC20A2,
PDGFRB, PDGFB ve XPR1'dir.®! Bununla bir-
likte, hastalarin cogunda, genetik bir gecis
saptanmamustir. ki tarafli bazal gangliyon
kalsifikasyonlarinin goriilme sikhiklar1 disiik
olmakla birlikte, bu durum 6zellikle hipopara-
tiroidizmde ve kalsiyum - fosfor metabolizma

Gelis tarihi: 23 Nisan 2018 Kabul tarihi: 22 Mayis 2018

iletisim adresi: Dr. Damla Cagla Patir. Saglik Bilimleri Universitesi, izmir Tepecik SUAM, i¢ Hastaliklari Klinigi, 35180 Yenisehir, Konak, izmir, Tiirkiye.

Tel: 0539 - 273 05 92 e-posta: damlapatir@yahoo.com



Psikiatrik bulgularla seyreden Fahr sendromu

bozukluklarinda gézlenmektedir.®”! Bu yazida
psikiyatrik semptomlarla basvuran, bilgisayarh
tomografi (BT)'sinde bazal gangliyonlarda iki
tarafli yaygin kalsifikasyon saptanan Fahr send-
romu olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Kirk bes vasinda kadin hasta uykusuzluk,
depresif duygu-durum nedeniyle hastanemiz
ic hastaliklar1 poliklinigine basvurdu. Yapilan
incelemelerinde anemi ve eritrosit sedimentas-
yon hiz1 yiiksekligi saptanan hasta ileri ince-
leme, tani ve tedavi amaciyla I¢ hastaliklar
servisine vatirildi. Hastanin ilk muayenesinde
Ates: 36.6°C, TA: 100/60 mmHg, Nb: 69/dk,
SS: 15/dk idi. Hastanin yatis laboratuvar bulgulari
degerlendirildiginde biyokimya ve tam kan sayi-
minda glukoz: 124 mg/dL, kreatinin: 0.5 mg/dL,
AST: 28 U/L, ALT: 19 U/L, Na: 140 mmol/L,
K:3.84mmol/L,Ca:9.0mg/dL, fosfor: 3.2mg/dL,
parathormon: 110 pg/mL, TSH: 2.3 1U/mL,
Std: 1.5 ng/mL ve 25 Hidroksi-vitamin D3:
5ng/mL, WBC: 6,200x10°/L, HGB: 11.2 gr/dL,
PLT: 212x10%/L oldugu tespit edildi. Hastanin
detayli dykiisii alindiginda uzun zamandir uyku-
suzluk sorunu oldugu ve depresif bir duygu duru-
mu icinde bulundugunu ifade etti. Hastada olasi
bir kraniyal patolojiyi digslamak icin beyin BT’si

Sekil 1. Beyin bilgisayarli tomografide iki tarafli bazal
ganglionlarda kalsifikasyonlar.
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cekildi. Beyin BT’sinde supratentorial bdlgeden
gecen kesitlerde iki tarafli bazal gangliyonlarda,
sol frontal subkortikal beyaz cevherde kaba kal-
sifikasyonlar izlendi (Sekil 1). Bu bulgular Fahr
sendromu lehine yorumlandi. Olgu; Kklinik ve
radyolojik bulgular dogrultusunda Fahr sendro-
mu olarak degerlendirildi. Paratiroid hormon
diizeyindeki vytikseklik ilk planda, D vitamini
yetersizligine baglandi. D vitamini replasmani
sonrast kontrol paratiroid hormon seviyesi nor-
mal araligina geriledi. Psikiyatrik yakinmalarina
yonelik mirtazapin baslandi. Paratiroid hormon
seviyesi normal olan, kalsiyum-fosfor metaboliz-
ma bozuklugu olmayan hasta genetik poliklinik
kontrolti 6nerilerek taburcu edildi.

TARTISMA

Fahr sendromu, bazal gangliyon, niikleus
girus ve serebral kortekste iki tarafli kalsifikas-
yonlarin nadir bir radyolojik manifestasyonuna
sahiptir. Noroloji, psikiyatri, kardiyoloji ve {iroloji
gibi branslarin hastaliklarina benzeyen bircok
klinik bulgusu olabilir. En énemli konu, sempto-
matik ve asemptomatik olan Fahr sendromunu
ayirt edebilmektir. Ciinkii endokrinolojik bozuk-
luklarin diizeltilmesi, semptomlar1 azaltabilen tek
nedensel tedavidir. Bunlarin basinda, hipoparati-
roidizm kaynakl olan kalsiyum-fosfor metaboliz-
ma anormalliklerinin saptanmasi gelmektedir.®
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