
Fahr hastalýðý, idiopatik, bazal ganglion, sere-
bellum dentate nükleus ve derin kortikal yapýlarýn
yaygýn progressif kalsifikasyonudur (1). Ýlk kez
1935 yýlýnda tanýmlanmýþ çoðunlukla otozomal
dominant geçiþ, nadirende sporadik olgular bildiril-
miþtir (1.2).

Klinik bulgular sýklýkla kalsifikasyonun bulun-
duðu bölgelerin disfonksiyonu þeklindedir. En sýk
görülen nörolojik bulgular; parkinsonizm, kore,
distoni ve ataksi ile nadiren epileptik nöbetler, men-
tal bozukluk, piramidal tutulum ve sefaljiler þek-
lindedir (1,3,4)

Bu yazýda intraserebral kalsifikasyon nedenleri
içinde çok nadir görülen, herediter özelliði olan ve
santral sinir sistemine ait bir çok hastalýk bulgusu

içerebilen Fahr hastalýðýný, taný alan 2 olgumuz
aracýlýðý ile sunmak, literatür ýþýðýnda tartýþmak
istedik.

Olgu 1
35 yaþýnda bayan hasta. 2 yýl önce baþlayan,

günün deðiþik saatlerinde ortaya çýkan ve süreklilik
gösteren baþ aðrýsý yakýnmasýyla polikliniðimize
baþvurdu. Öyküsünde aðrýnýn zaman zaman zonk-
layýcý, çoðunlukla da sýkýþtýrýcý tarzda ve basýnç
hissi þeklinde , baþýn tamamýnda ve yaygýn olarak
bulunduðu ifade edildi. Bulantý, kusma, baþ dön-
mesi, yüz ve ekstremitelerde uyuþma, keçeleþme,
çift görme, görme kaybý veya azalmasý olmuyordu.
Özgeçmiþinde bir özellik yoktu , soy geçmiþinde
babasýnýn kalp hastalýðýna baðlý 2 yýl önce öldüðü
ancak kendisi gibi baþaðrýlarý olduðu öðrenildi.
Kýzkardeþinde ise þikayeti olmamasýna raðmen
çekilen bilgisayarlý beyin tomografisi (BBT) nor-
mal olarak yorumlandý.
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Özet
Fahr hastalýðý nadir görülen, etiyolojisi henüz belli ol-

mayan bazal ganglion dentat nukleus ve derin kortikal
yapýlarýn çok sayýda kalsifikasyonuyla karakterize hastalýðýdýr.
Kraniyal tomografi tanýda çok önemli yere sahip olup, kesin
taný santral sinir sisteminde kalsifikasyon yapan diðer
hastalýklarýn ekarte edilmesiyle konur.

Bizde makalemizde  kalsifikasyon yapan  diðer intrase-
rebral nedenleri dikkate alarak, klinik ve radyolojik olarak
Fahr hastalýðý ile uyumlu bulgularý olan 2 vakayý sunduk.
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Summary
Fahr disease is a rare and idiopathic illness character-

ized by multipl calcifications in basal ganglion, dentate nucle-
us and deep cortical hemispheres. Cranial computerized to-
mography has an important role in the diagnosis but definitive
diagnosis should be given  after distinguishing the other calci-
ficating diseases  in the central nervous system.

We presented two  cases of Fahr diseases diagnosed by
clinical and radiogical findings with elimination of the other
calcificating diseases.
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Fizik muayenede; kan basýncý 120/80 mm/Hg,
nabýz: 76 dak/ritmik, sistem bulgularý ve nörolojik
muayeneleri normaldi. Laboratuar incelemelerinde
tam kan ve idrar, karaciðer böbrek fonksiyon test-
leri, periferik yayma ve tiroid fonksiyon testlerinde
bir anormallik yoktu. Radyolojik incelemelerinde
servikal ve waters grafileri normal, kraniyal tomo-
grafide ise bilateral bazal ganglionlarda ve serebel-
lumda multipl sayýda kalsifiye alanlar görüldü
(Þekil 1). Kanda parathormon, kalsiyum, fosfor ve
vitamin D düzeyleri bakýldý ve normal olarak bu-
lundu. Hastada bazal ganglion, dentate nükleus ve
derin kortikal yerleþimli multipl kalsifikasyona
rastlanmasý, metabolik, biyokimyasal ve hormonal
herhangi bir anormalliðe rastlanmamasý ile Fahr
hastalýðý tanýsý konuldu. Bir yýldýr kontrolleri ve
takibi yapýlan hastaya analjezik, antienflamatuar ve
antidepresan tedaviler uygulandý, ancak belirgin
düzelme saptanmadý. Buna karþýn hastada 1 yýl
içinde ilave nörolojik bulgu geliþmedi. 

Olgu 2
75 yaþýnda erkek hasta. Huzursuzluk, ajitas-

yon, kendini kaybetme, kusma yakýnmalarý ile acil
servise baþvuran ve burada kan þekeri düþüklüðü
tesbit edilen hasta dahiliye kliniðine kabul edildi.
Hasta yatýþýnýn 3. günü kan þekeri regülasyonuna
raðmen genel durumunda düzelme olmamasý üze-
rine tarafýmýzdan deðerlendirildi. Nörolojik
muayenesinde; þuur stupor, dört ekstremitede
yaygýn rijitide, diþli çark pozitifliði ve sol hemi-

parezi saptandý. Beyin tomografisinde; bilateral
bazal ganglionlarda, serebellumda ve kortekste çok
sayýda kalsifikasyon görülürken, akut dönem
BBT�si olmasý sebebiyle iskemi ve enfarkt alanlarý
saptanmadý. (Þekil 2) Özgeçmiþi yalnýz yaþadýðý ve
þuuru kapalý olduðu için öðrenilemedi.

Laboratuar tetkiklerinde total ve iyonize
kalsiyum, fosfor ve parathormon düzeyleri, tiroid
fonksiyon testleri, tam kan ve idrar, karaciðer-
böbrek fonksiyon testleri normal olup, multipl
kalsifikasyon açýklayacak intoksikasyon, enfeksi-
yon, endokrin bir anormalliðe rastlanmamasý,
parkinson muayene bulgularýnýn görülmesi ile Fahr
hastalýðý ve serebrovasküler hastalýk tanýsý kondu.

Þekil 1. Bilateral bazal ganglionlarda ve serebellumda multiple kalsifiye alanlar.

Þekil 2. Bilateral bazal ganglion, derin kortikal yapýlar ve sere-
bellumda multipl sayýda kalsifikasyonlar vardý.
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Hastada, yatýþýnýn 4. günü kardiyo-pulmoner arrest
geliþerek eksitus oldu.

Tartýþma
Fahr hastalýðý etiyolojisi henüz tam aydýn-

latýlamamýþ, her iki cinsi etkileyebilen, çoðunlukla
4. ve 6. dekatlarda semptomlarýn ortaya çýktýðý
yavaþ, sýklýkla progresif seyirli bir hastalýktýr (3.4).
Semptomlar çocukluk çaðýnda nadiren ortaya çýkar
(1-5,6). Klinikte kore, distoni, parkinsonizm gibi
ekstrapiramidal bulgular ve ataksi, dismetri, disdi-
adokinezi þeklindeki serebeller semptomlara sýk
olarak rastlanýr. Epilepsi, piramidal tutulum, baþ
aðrýsý nadir görülür. Olgularýmýzýn birinde sefalji
diðerinde de parkinsonizm ve piramidal tutulum
bulunmaktaydý.

Hastalýk patogenezinde çeþitli görüþler ileri
sürülmüþ, sonuçta hastalýðýn bölgesel iskemi sonu-
cu geliþen lokal sellüler sirkülasyon bozukluðu
olduðu, özelliklede perivasküler alanlarda mineral
birikimlerin görülmesi ile kabul edilmiþtir (3).

Laboratuar incelemelerinden tam kan sayýmý
ve idrar analizi, karaciðer-böbrek fonksiyon test-
leri, kalsiyum, fosfor ve parathormon düzeyleri
ayýrýcý tanýda önemli olup, olgularýmýzda bu deðer-
ler normal sýnýrlardaydý (2,3). Beyin omurilik sývýsý
(BOS) incelemelerinde myelin basic protein artýþý
dýþýnda anlamlý bulgu saptanmamýþ, otozomal
dominant geçiþli olgularda homokarnosine artýþý,
sporadik olgularda ise histidine düþüklüðüne rast-
lanmýþtýr. Olgularýmýza ise bu tetkikler yapýla-
mamýþtýr. 

Radyolojik tetkikler içinde BBT kalsifikas-
yona olan duyarlýlýðý nedeni ile Fahr hastalýðý
tanýsýnda çok önemli olup, Magnetik Rezonans in-
celemesiyle de kalsifikasyona neden olan diðer
hastalýklarýn ayýrýmý saðlanmaktadýr (3,4,8).
Elektrofizyolojik incelemelerden görsel, iþitsel,
beyin sapý uyarýlmýþ potansiyeller ve elektromiyo-
grafi ile anlamlý sonuçlar saptanmamýþtýr. Biz de ol-
gularýmýzýn tanýsýnda öncelikle BBT'den yarar-
landýk.

Ayýrýcý tanýda kalsifikasyonla seyreden hasta-
lýklardan Konjenital Toksoplazmozis, Sitomegalo-
virüs, Cockayne sendrom gibi enfeksiyoz, Tübe-
roskleroz, Sturge-Weber, Hallervorden-Spatz gibi
dejeneratif hastalýklar ve hipoparatiroidi, hiper-
paratiroidi, pseudohipoparatiroidi, arterio-venöz
malformasyon, intrakranial kitleler (Oligodendri-

ogliom, metastazlar) ve intoksikasyonlar (Özellikle
karbonmonoksit intoksikasyonu) düþünülmelidir.
Bizde olgularýmýzýn ayýrýcý tanýsýnda hemogram,
biyokimya, kalsiyum, fosfor, tiroid, parathormon
düzeylerinin normal olmasýyla tiroid ve kalsiyum
metabolizma bozukluklarý ile endokrin patolojiler-
den, multipl kalsifikasyon varlýðý, yerleþim özelliði
ile intrakranial kitle ve AVM, anamnez ve kan
tablosuyla da intoksikasyon ve enfeksiyondan u-
zaklaþtýk (2,3,7,9).

Tedavi mevcut klinik bulgularýn varlýðýna ve
tutulan alanlarýn fonksiyonlarýna göre semptomatik
olmakta, progresyon yönünden sýk takip ve kontrol
ile asemptomatik aile bireylerinde de radyolojik
araþtýrma yapýlmalýdýr (5,6).

Sonuç olarak BBT'de görülen ve hiç bir nedene
baðlanamayan multýpl sayýda bazal ganglion ve
serebellar kalsifikasyon varlýðýnda Fahr hastalýðý
düþünülmeli, çok deðiþik nörolojik bulgulara neden
olabileceði unutulmamalýdýr. Ýki olgumuz ile bir
kez daha bu nadir hastalýðý hatýrlatmak, santral sinir
sistemi kalsifikasyon nedenlerini gözden geçirmek
istedik.
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