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Ozet

Bilateral striopallidodentat kalsinozis veya diger adiyla ‘Fahr hastaligr, bazal ganglionlarda, dentat
nukleuslarda, talamusta ve serebral beyaz cevherde bilateral ve genellikle simetrik kalsifikasyonlarla karakterize
bir bozukluktur. idiyopatik olabilecegi gibi, metabolik, enfeksiyéz veya toksik nedenlere sekonder olarak da
gorilebilmektedir. Kalsifikasyonun evresi ve kalsiyumun yani sira biriken diger minerallerin farkl sinyal 6zellikleri
nedeniyle, manyetik rezonans gorintiileme tani giigliklerine neden olabilmektedir. Bilgisayarli tomografi mineral
birikimlerini géstermede manyetik rezonans géruntilemeye gore daha duyarlidir. Merkezimize néropsikiyatrik
semptomlarla bagvuran bir olgu esliginde bilateral striopallidodentat kalsinozisin beyin bilgisayarli tomografi ve
manyetik rezonans gérintuleme bulgularini karsilastirdik.

Pam Tip Derg 2011; 4(2):104-107

Anahtar sozciikler: Bilateral striopallidodentat kalsinozis, Fahr hastaligi, beyin bilgisayarli tomografisi, beyin
manyetik rezonans goéruntuleme

Abstract

Bilateral striopallidodentate calcinosis, also named as ‘Fahr disease’, is a disorder characterized with bilateral
and almost symmetric calcifications in basal ganglia, dentate nuclei, thalamus and cerebral white matter. It can
be either idiopathic or secondary to infectious, toxic or metabolic reasons. Because the stage of the calcifications
and other minerals that accumulate beside calcium produce different signals, magnetic resonance imaging may
lead to problems in diagnosis. Computerized tomography is more sensitive than magnetic resonance imaging
in demonstrating these mineral deposits. We reported a patient with striopallidodentat calcinosis who presented
with neuropsychiatric symptoms and we compared brain computerized tomography and magnetic resonance
imaging findings.
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Giris toksinler, kalsiyum metabolizma bozukluklari,

Néropsikiyatrik bulgular ile ortaya ¢ikan hipoparatiroidizm, psodohipoparatiroidizm
veya tamamen asemptomatik bireylerde, bazen de hiperparatiroidizm ve ensefalitlerle
bilateral ve genellikle simetrik, bazal baglantili olabildigi gibi sporadik ve ailesel

ganglionlarda, dentat nikleusta, talamusta  ©larak da gorilebilir [2].
ve serebral beyaz cevherde Kkalsifikasyonlar
bildirilmistir. Her ne kadar ‘Fahr hastaligr’ terimi i )
halen kullaniimaktaysa da, kalsifikasyonlarin Ellibes yagindaki erkek hasta konugma
en sik bazal ganglion ve dentat niikleusta V& denge bozuklugu sikayetleri ile noroloj
goriilmesinden dolay! ‘bilateral striopallidodentat ~ Poliklinigine bagvurdu. Yakinmalarinin 4 yil
kalsinozis’ teriminin  kullanimasinin  daha ~ Once basladigi ve giderek ilerledigi ogrenildi.

Olgu sunumu

uygun olacagi distnilmektedir [1]. Bu durum, Ayrica hastada 4 yildir davranig problemleri ile
anoksi, radyasyon, sistemik hastaliklar isteksizlik, halsizlik gibi belirtiler gérildigi
ilay Fikriye Toktas
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ve psikiyatri tarafindan medikal tedavisinin
dizenlendigi 6grenildi. Hastanin ailesinde
benzer hastalik ©6ykusu bulunmamaktaydi.
Yapilan nérolojik muayenesinde dizartrik
konusma, ataksi, bilateral alt ekstremitelerde
derin tendon reflekslerinde artis ve sagda
Babinski bulgusu mevcuttu.

Olgunun kraniyal manyetik rezonans
goruntilemelerinde (MRG), sagda kaudat
nukleus basinda ve bilateral talamusta T1
agirhikh  kesitlerde hiperintens, T2 agirlikl
serilerde izo-hiperintens lezyonlar izlendi.
Bilateral sentrum semiovalede tim sekanslarda
hiperintens alanlar izlendi. Bilateral dentat
nukleuslarda ise tum sekanslarda santrali
hipointens, periferi  hiperintens lezyonlar
saptandi (Resim 1). Serebellumda atrofi
goruldi. Daha sonra gekilen beyin bilgisayarl
tomografi (BT) incelemesinde bilateral bazal
ganglionlarda, dentat nukleuslarda, bilateral
talamus ve sentrum semiovalede yaygin
kalsifikasyon lehine hiperdens alanlar (Resim 2)
saptandi.

Hastanin yapilan laboratuvar
incelemelerinde tam kan sayimi, kalsiyum, fosfor,
parathormon, tiroid fonksiyon testleri degerleri
normal sinirlarda idi. Hasta endokrinoloji ve
metabolizma hastaliklari bdlimine konsllte
edildi ancak etyolojiyi aciklayabilecek bir
patoloji saptanmadi. Hastaya idiyopatik bilateral

striopallidodentat kalsinozis tanisi konularak
izleme alindi.
Tartisma

intrakraniyal kalsifikasyonlar, konjenital,

enfeksiydz, metabolik, vaskiler ve neoplastik
nedenlere bagh veya fizyolojik olarak
gorulebilmektedir [3]. Fahr, muhtemelen
hipoparatiroidiye bagl olan ve otopsi ile
beyinde beyaz cevherde ve az miktarda bazal
ganglionlarda kalsifikasyonlar saptanan bir
olgu bildirmistir [1]. Beyinde Kkalsifikasyonlari
ilk tanimlayan kisi olmamasina karsin
Fahr'in adi bitin bilateral bazal ganglion
kalsifikasyon formlariyla iliskilendirilmektedir.
Bu kalsifikasyonlar daha ¢ok dentat niikleus
ve bazal ganglionlarda goruldigu icin “bilateral

Resim 1. Bilateral striopallidodentat kalsinozis olgusunda ayni dizeylerden gegen T1 agirlikli (A) ve
T2 agirlikh (B) manyetik rezonans goruntuileri. Bilateral dentat nukleuslarda her iki sekansta da santrali
hipointens, periferi hiperintens lezyonlar géruluyor. Bilateral talamusta ve sentrum semiovalede ise

her iki sekansta da hiperintens alanlar izleniyor.
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Resim 2. Olgunun bilgisayarl tomografi incelemesinde bilateral dentat nukleuslarda, talamus, bazal
ganglionlar ve bilateral sentrum semiovalede yaygin kalsifikasyonlar géruluyor.

striopallidodentat kalsinozis” (BSPDK) teriminin
kullaniimasi &nerilmekle birlikte, halen “Fahr
hastalig”” daha populer bir terim olarak
kullaniimaktadir [4].

Bilateral striopallidodentat kalsinozis
idiyopatik veya sekonder olabilir. idiyopatik
BSPDK, ailesel veya sporadik olarak ortaya
cikabilmektedir. Ailesel oldugunda otozomal
dominant gegis ve nadiren otozomal resesif
gegisler bildirilmistir [5-8]. Klinik olarak kisilik
degisiklikleri, zihinsel islevlerde bozulma,
demans, duygu-durum bozukluklari, rijidite,
hipokinezi, tremor ve ataksi gorilebildigi gibi
asemptomatik vakalar da bildirilmigtir [9]. Bizim
olgumuzda da baslangigta c¢abuk sinirlenme,
depresif belirtiler ve davranis problemleri
mevcut iken, sonrasinda konusma bozuklugu
ve dengesizlik yakinmalari eklenmigti. Hastanin
birinci derece akrabalarinda benzer 6yki
bulunmamaktaydi. Etyolojiye yonelik olarak
belirgin metabolik, enfeksiyd6z, toksik neden
saptanmadi ve hasta izleme alindi. Literatiirde
de sporadik idiyopatik BSPDK olgulari
bildirilmistir [4].

Bilateral striopallidodentat kalsinoziste
kalsifikasyonlar bilateral ve simetrik olarak
bazal ganglionlarda, talamusta, internal
kapsul, dentat nukleus ve serebral beyaz
cevherde gorulur. Bazal ganglionlarin iginde
en sik olarak globus pallidusta gorilmekle
birlikte putamen ve kaudat nukleusta da
olabilmektedir [10]. Patolojik calismalarda
biriken depozitlerde kalsiyum major element
olmakla birlikte, yani sira mukopolisakkaridler,
aluminyum, arsenik, kobalt, bakir, molibden,
demir, kursun, manganez, magnezyum, fosfor,
gumus ve ¢inkonun da birikebildigi gdsterilmistir
[1]. Depozitler, kapillerler, arterioller ve
klguk venlerin duvarlarinda ve perivaskuler
alanlarda gorular. Ayrica  ekstravaskuler
mukopolisakkarid-protein kompleksi birikiminin

kalsiyum ve demirin birikimine neden oldugu da
dusindimektedir [1].

Kalsifikasyonlarin varhigini, lokalizasyonunu,
dagihmini ve o6zelliklerini belirlemek radyolojik
tanida son derece Onemlidir. Bilgisayarh
tomografi depozitleri gérintilemede MRG’ye
g6re daha duyarlidir [11]. Manyetik rezonans
goruntileme’de  kalsifikasyonun  evresine
ve icerigine gore farkli sinyal Ozellikleri elde
edilebilmektedir. Bizim hastamizda da MRG’de
sentrum  semiovalede tim  sekanslarda
hiperintens goriinimler mevcut iken, dentat
nukleuslarda  merkezi tim  sekanslarda
hipointens ancak ¢evresi hiperintens ve bilateral
talamuslarda T1 agirlikh serilerde hiperintens,
T2 agirlkli sekanslarda izo-hiperintens alanlar
g6zlendi. Yapilan beyin BT tetkikinde tim bu
alanlarin belirgin hiperdens oldudu gdzlendi.
intraserebral kanamalarin da evresine goére
MRG’de farkli sinyal 6zellikleri gosterebilecekleri
bilinmektedir.  Ancak  hastamizin  klinigi,
lezyonlarin lokalizasyonlari, bilateral ve simetrik
olusu nedeni ile kanamadan uzaklagiimistir.
Literatlirde de sadece kiiglk kalsifikasyonlarin
degil, genis, yaygin Kkalsifikasyonlarin bile
MRG’de farkli degerlendirilebilecedi ve tanida
karigikliga yol agabilecegi bildirilmigtir [12].

Bilateral striopallidodentat kalsinozisdeki
elementlerile bdbrek tagi gibi diger hidroksiapetit
cokuntuleri  kargilastinldiginda, ¢ok belirgin
bir fark olmamakla birlikte, beyinde bakir ve
manganezin diger hidroksiapetitlere gére daha
yuksek oranda bulundugu gosterilmigtir [13].
Bu farkin manganez icin daha belirgin oldugu
ve manganezin de gadolinyuma benzer bir
manyetik momenti olmasinin paramanyetik
etkisini aciklayabilecedi dusunulmektedir. Yani
BT’de hiperdens goérunlp ayni bolge T1 agirlikh
géruntilerde de hiperintens gobzleniyorsa
bu sinyallerin muhtemelen farkli mineral
iyonlarinin cékmesine, 6zellikle de manganezin
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varligina bagl olabilecegi dusunulebilir [14]. T1
agirlikh kesitlerde hipointens gdrilen alanlarin
kalsifikasyonlar nedeni ile hareketli protonlarin
yokluguna ve bu alanlarda saglam sinir hiicresi
kalmamasina bagli olabilecegi dugtnulebilir.
Daha ¢ok beyaz cevherde gorilen T2 agirhkli
kesitlerde ylksek sinyal 6zelligi ise muhtemelen
protein ve mukopolisakkaridlere baglidir. Bizim
hastamizda da sentrum semiovalede T1 agirlkli
sekanslarda hafif, T2 agirlikli sekanslarda daha
belirgin hiperintensite mevcuttu. Bu sinyal
Ozelliginin kalsiyumdan ziyade muhtemelen
diger iyonlarin paramanyetik etkisine ve protein-
mukopolisakkarid kompleksinin agirlikli olarak
bulunmasina bagh olabilecedi disundldu.
Dentat nukleuslarda tim sekanslarda hipointens
gOriinen alanlar da yogun kalsifikasyon ve hiicre
kaybina baglandi.

Sonug olarak noropsikiyatrik hastaliklarin
tanisinda MRG giderek artan siklkta
kullaniimaktadir. Manyetik rezonans
goruntileme intrakraniyal timorler, dismiyelizan
ve demiyelizan hastaliklar gibi birgcok nérolojik
patolojiyi gdstermede duyarli bir inceleme
yéntemi olmakla birlikte intrakraniyal depozitler
iceriklerine ve evrelerine gore kargimiza cesitli
MRG bulgular ile g¢ikabilmekte ve tanisal
yanilgilara yol acgabilmektedir. Bu nedenle
BSPDK veya diger intrakraniyal kalsifikasyon
nedenleri dusunulen olgularda oncelikli olarak
veya MRG’nin yani sira BT tetkiki yapilmasi
uygundur. Bilgisayarl tomografi kalsifikasyonlari
gOstermede ve pek ¢ok hastaligi dislamada son
derece faydali bir gérintileme yéntemidir.

Cikar lligkisi: Yazarlar g¢ikar catismasi
olusturabilecek bir iligkilerinin olmadigini beyan
etti.
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