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3‘ OLGU SUNUMU

GERIATRIK BiR OLGUDA NADIR GORULEN
NOROLOJIK SENDROM: FAHR HASTALIGI
(BILATERAL STRIYAPALLIODENTAL

KALSIFIKASYON) VE REHABILITASYONU
Oz

ahr Hastaligi bilateral bazal ganglion kalsifikasyonu ile seyreden nadir klinik bir durumdur. Ba-
anl ganglion, dentat nukleus, talamus, serebral ve serebellar beyaz madde siklikla tutulmakta-
dir. Klinik 6zellikleri degisken olmakla birlikte psikiyatrik, serebellar ve ekstrapiramidal semptom-
lar mevcuttur. Ayrica kognitif bozukluk, demans, konusma bozukluklari ve epileptik nébet eslik
eden diger durumlardir. Etyolojisi kesin olarak bilinmemektedir. Bu hastalik hipoparatiroidizm bas-
ta olmak Uzere kalsiyum fosfor metabolizma bozuklugu ile beraber gértilmektedir. Tanisinda en
sik kullanilan yéntem bilgisayarli beyin tomografisidir. Bu nadir sendromda erken tani ve rehabili-
tasyon ¢ok énemlidir. Bu yazida idiopatik hipoparatiroidizmi, ambulasyon bozuklugu, konusmada
bozulma ve sag Ust ekstremitesinde koreiform hareketleri olan ve ndérolojik rehabilitasyon prog-
ramina alinan 66 vyasinda Fahr Sendromlu bir erkek hasta sunulmustur.

Anahtar Sézciikler: Yasli; Bazal Ganglion Hastaligi/Radyografi; Kognitif Bozukluk/etyoloji;
Rehabilitasyon
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A RARE CASE OF NEUROLOGIC SYNDROME IN
A GERIATRIC PATIENT: FAHR DISEASE
(BILATERAL STRIATO-PALLIDO-DENTATE
CALCIFICATION) AND ITS REHABILITATION

ABSTRACT

ahr's disease is a rare syndrome characterized by bilateral calcification of basal ganglia. The
basal ganglia, dentate nucleus, thalami, cerebral and cerebellar white matter are frequently in-
volved. Clinical picture of Fahr's syndrome varies greatly and most cases present extrapyramidal,
cerebellar and psychiatric symptoms. Additionally Fahr’s disease may include cognitive impair-
ments, dementia, epileptic seizures and speech disorders. Its etiology remains unknown. This di-
sease is especially associated to hypoparathyroidism with disorder of calcium and phosphorus
metabolism, Its mostly diagnosed with brain computed tomographic scans. Early diagnosis and
rehabilitation is very important in this rare syndrome. We present a 66-year-old male patient with
Fahr's disease presenting with choreiform movements in right upper extremity, disorders of spe-
ech and ambulation and idiopathic hypoparathyroidism who was admittted for a rehabilitation
program.
Key Words: Aged; Basal Ganglia Diseases/radiography; Cognition Disorders/etiology; Reha-
bilitation.
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A RARE CASE OF NEUROLOGIC SYNDROME IN A GERIATRIC PATIENT:

FAHR DISEASE (BILATERAL STRIATO-PALLIDO-DENTATE CALCIFICATION) AND ITS REHABILITATION ]

ilateral striyapalliodental kalsifikasyon diger ad1 ile Fahr
BSendromu ilk olarak 1930 yilinda tanimlanmigtir. Etyolo-
jisi kesin olarak bilinmemekle birlikte enfeksiyonlar, metabo-
lik ve genetik bozukluklarla iligkili olabilecegi bildirilmistir.
Fahr sendromunun birlikte goriilebilecegi patolojiler dort
grup altinda toplanmaktadir. Bunlardan ilki kalsiyum meta-
bolizmasindaki degisikliklerdir(Hipoparatiroidizm ve psédo-
hipoparatiroidizm) (1). Tkinci grupta konjenital dejeneratif
gelisim anomalileri gelmektedir (2). Uciincii grup patolojile-
ri ise Toxoplazma, mikrovaskiilitle seyreden sistemik lupus
eritematozus gibi sistemik hastaliklar ve gegirilen inflamatu-
var olaylar olustururlar (3). Son grup patolojiler ise beynin
karsilast1g1 toksik ve anoksik etkilenimlerdir, bu durumlar
bazal ganglionlarda kalsifikasyonlarin gelismesine zemin ha-
zirlamaktadirlar (4). Bunlarin diginda ailesel gegisli olgular da
bildirilmistir. Genetik aktarimin ¢ogu otozomal dominanttir,
bazi vakalarda otozomal resesif gecis gosterilmistir (5). Nadir
rastlanan bu hastalikta erken tani ve rehabilitasyon 6nemlidir.
Rehabilitasyon programinda denge koordinasyon egzersizleri,
eklem hareket agiklig1 egzersizi, norofizyolojik egzersizlerinin
yanisira postiiral instabiliteye bagli diisme riskini azaltmak
icin yavas ve ritmik adimlarla yiiriimesi 6nerilebilir (6,7). Bu
vaka sunumunda klinigimize yiriimede giiclitk, konugmada
bozulma ve sag iist ekstremitesinde koreiform hareketler ya-
kinmalari ile bagvuran geriatrik Fahr Sendromlu bir hastanin
rehabilitasyonunu sunmak amaglanmustir.

OLGu

ag elini kullanan, 66 yaginda erkek hasta klinigimize yiirii-
Smede gligliik, konugmada bozulma ve sag iist ekstremite-
sinde olan biikiilme-kivrilma tarzinda istemsiz hareketleri ya-
kinmasiyla bagvurdu. Daha 6nce noroloji kliniginde Fahr Sen-
dromu tanist alan hastanin yaklagik bes yil boyunca ara ara
olan istemsiz hareketlerine, son iki yilda yiiriimede giigliik ve
konugmada bozukluk yakinmasi da eklenmis. Ozge¢misinde
Diabetes Mellitus, Hipertansiyon ve idiopatik hipoparatiroi-
dizm mevcuttu. Soyge¢misinde bir 6zellik yoktu. Sistemik
muayenesinde bir 6zellik saptanmamigti. Hasta sol elinde bir
adet baston ile kifotik postiirde, govde one fleksiyonda, kalca
ve dizleri hafif fleksiyonda, donuk postiirde kisa ve giivensiz
adimlarla diiz basarak ambule durumda idi. Fonksiyonel Am-
bulasyon Skalast (FAS) 3 olarak degerlendirildi. Fonksiyonel
dengenin degerlendirilmesinde Berg Denge Skalasi kullanild:
ve 19 olarak saptandi (8). Yapilan bas-boyun muayenesinde
servikal distonisi vard1. Bilateral iist ekstremite nérolojik mu-
ayenesinde kas giicii, tonusu, derin tendon refleksleri, yiizeyel

ve derin duyusu normaldi, sag tist ekstremitesinde koreiform
hareketleri vardi. Bilateral alt ekstremite nérolojik muayene-
sinde kas giici, tonusu normaldi, derin tendon reflekslerinde
bilateral azalma mevcuttu, patolojik refleks yoktu. Laboratu-
ar tetkiklerinde iyonize kalsiyum diizeyi 8.3 mg/dl (8.5-10.4
mg/dl), PTH diizeyi 1.89 pg/ml (15-65 pg/ml) ve fosfor dii-
zeyi 3.8 mg/dl (2.5-5 mg/dl) olarak ol¢iildii. Hastanin bilgi-
sayarli beyin tomografisinde bilateral sentrum semiovalede,
periventrikiiler beyaz cevherde, bazal gangliyonlarda, bilate-
ral serebellar hemisferlerde, bilateral derin temporallerde ve
oksipitalde kalsifikasyon tespit edildi. Hastanin kranial man-
yetik rezonans goriintiilemesinde bazal ganglionlarda simet-
rik kalsifikasyonlar saptandi (Sekil 1).

Olguda idiyopatik hipoparatiroidizm mevcuttu, kalsifi-
kasyonlar Fahr sendromu ile uyumlu olarak degerlendirildi.
Hasta denge koordinasyon egzersizleri, nérofizyolojik egzer-
sizler, eklem hareket agiklig1 egzersizi, yiiriime ve postiir egi-
timlerinden olugan norolojik rehabilitasyon programina ve ig
ugragt tedavi programina alindi. Balans platform cihazinda
denge koordinasyon tizerine calisti. Rehabilitasyon programi
sonunda hasta 6nii tekerlekli arkasi sabit modifiye walker ile
erekt postiirde ve giivenli adimlarla ambule duruma geldi
(Sekil 2). Taburculukta FAS diizeyi 4, Berg Denge Skalas1 31
olarak 8l¢iildii.

SoNu¢

ahr hastalig: ilk olarak 1930 yilinda tanimlanmigtir (9).
FYaygm bazal ganglion kalsifikasyonlar: ile karakterizedir.

Sekil 1— Kranial manyetik rezonans gértintlilemesinde bazal ganglion-
larda simetrik kalsifikasyonlar.
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Sekil 2— Hastanin walker ile ambulasyonu.

Yapilan caligmalarda kalsiyum metabolizmasindaki degisik-
likler en ¢ok suglanan durumdur. Kalsifikasyonlar, bazal
ganglion kapiller damarlari, arter ve venlerin media duvarlar:
boyunca olmaktadirlar. Fahr Sendromunda kalsifikasyonlar en
stk globus pallidusta goriiliir. Ayrica putamen, kaudat ve
dentat nukleus, talamus, beyaz cevher kalsifikasyonlarin go-
riildiigii diger yerlerdir (10). Bizim olgumuzda da benzer yer-
lerde ve ek olarak talamus ve parietal loblarda kalsifikasyon-
lar izlenmistir.

Klinik bulgular degisken olmakla birlikte noropsikiyat-
rik, ekstrapiramidal ve serebellar semptomlar izlenir. Kisilik
degisiklikleri, konugmada bozukluklar, mental ve zihinsel is-
levlerde bozulma, duygulanim bozukluklari gibi davranigsal
bozukluklarin yani sira rijidite, hipokinezi, tremor ve ataksi
gibi hareket bozukluklari da goriilebilir. Bizim olgumuzun
duygulanim bozuklugu , koreiform hareketleri, servikal dis-
tonisi, parkinsonizm yiiriiyiisii, konugma bozuklugu, intansi-
yonel tremoru ve serebellar beceriksizligi mevcuttu.

Bu klinik bulgularla nérolojik rehabilitasyon programina
alinan hastaya denge koordinasyon egzersizleri, norofizyolojik
egzersizler, eklem hareket aciklig1 egzersizi, yiiriime ve postiir
egitimlerinden olugan nérolojik rehabilitasyon programi ve is
ugrasi tedavi programi uygulandi.Balans platform cihazinda
denge koordinasyon iizerine calist1. Is ugragi tedavisi sonunda
el becerilerinde diizelme oldu, ince becerileri gelisti ve hede-
fe yonelik hareketlerinde diizelme oldu. Postiiral instabiliteye
bagli diigsme riskini azaltmak i¢in yavas ve ritmik adimlarla
yiriimesi onerildi. Hastanin fleksiyon postiiriine izin verme-

mek i¢in walker’'in boyu yiiksek tutuldu. Hasta sabit walker’t
kullanmakta giicliik ¢ekti, bunun yaninda tekerlekli walker’s
kullanirken de durdurmakta zorluk ¢ekti. Hasta i¢in onii te-
kerlekli arkas: sabit modifiye walker uygun olabilecegi diisii-
niildii. Rehabilitasyon programi sonunda modifiye walker (6n
tekerlekli-arkasi sabit) ile daha kontrollii ve giivenli bir sekil-
de gozetime ihtiya¢ duymadan ambule durumda taburcu edil-
di.

Sonug olarak; yaygin bazal ganglion kalsifikasyonu ile sey-
reden, degisken noropsikiatrik, ekstrapiramidal ve serebellar
sendromlarla kargimiza cikabilen, konjenital anomaliler ve
metabolik sendromlarla birliktelik gosterebilen ve nadir go-
riilen bir hastalik olan Fahr Sendromu geriatrik olgularda da
tanida akilda tutulmaly; fizik tedavi ve rehabilitasyon progra-
munin gerekliligi unutulmamalidir.
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