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OLGU SUNUMU

Fahr Hastaligi ve Eslik Eden Araknoid Kist Olgusu: Literatir
Bilgilerimizin Gozden Gegirilmesi

Striopallidodentat kalsinozis olarak ta isimlendirilen Fahr hastaliyi (FH); bazal ganglion, talamus,
serebellar dentat nikleus ve serebral beyaz cevherde simetrik kalsifikasyonlar ile karakterize bir
hastaliktir. Kalsifikasyonlar rutin olarak bilgisayarli tomografi (BT) ile gosterilir. Araknoid kistler,
araknoid tabaka ile devamlilik gdsteren, siklikla ekstraaksiyel bolgede dura ile beyin arasinda
yerlesim gOsteren benign lezyonlardir. Etyopatojenik ve fizyopatolojik mekanizmalari ginimuze
kadar tam olarak aydinlatilamamistir. Radyolojik goériintileme olgularin gogunda tanisal deger
tasimaktadir.

Biz bu yazida; FH' ye eslik eden araknoid kist olgusu nedeniyle hem nadir gorilen bu hastalik
hakkinda hem de sik gorilen kistik lezyon hakkindaki bilgilerimizi bir kez daha gézden gegirmeyi
amagcladik.

Anahtar Kelimeler: Fahr hastaligi, araknoid kist, bilgisayarli tomografi.

A Case of Fahr's Disease Associated with Arachnoid Cyst; Review of The
Literature Findings

Bilateral striopallidodentate calcinosis, also known as Fahr's disease, is characterized by
symmetric calcifications of the basal ganglia, thalami, dentate nuclei of the cerebellum and white
matter of the cerebral hemispheres. Intracranial calcifications are routinely observed with high
sensitivity by Computed Tomography. Arachnoid cysts are benign congenital anomalies caused by
accumulation of cerebrospinal fluid in cystic structures formed within two layers of arachnoid
membranes. The aetiopathogenic and physiopathological mechanisms of arachnoid cysts are a
source of controversy. In most of the cases radiologic imaging has in valuable. In this study we
aimed to revise our knowledge of Fahr's disease which is seen rare and arachnoid cyst which is
seen common.

Key Words: Fahr's disease, arachnoid cyst, computed tomography.

Girig

Simetrik striopallidodentat kalsinozis olarak ta isimlendirilen Fahr hastaligi (FH);
serum Kkalsiyum ve paratiroid hormon seviyelerinde anormallik olmadan, beyin
parankiminde oldukga vyaygin Kkalsifikasyonlar ile seyreden bir hastalktir (1).
Kalsifikasyon siddetli ise direkt rontgen grafilerinde de izlenebilir. Erken tani ve kiglk
kalsifikasyonlarin gosteriimesinde ise bilgisayarli tomografi (BT) direkt radyografilerden
daha duyarl bir modalitedir (2). Araknoid kistler; intrakraniyal kitlelerin yaklasik %1’ ini
olusturan, dizgin sinirli, beyin omurilik sivisi (BOS) ile ayni sinyal ve dansite 6zellikleri
gOsteren benign lezyonlardir.

Biz bu yazimizda; FH’ ye eslik eden araknoid kist olgusu nedeniyle, hem nadir gérilen
bu hastalik hakkinda hem de sik gortilen kistik lezyon hakkindaki bilgilerimizi bir kez daha
g6zden gegirmeyi amagladik

Olgu Sunumu

Bas donmesi ve bas agrisi sikayetleri ile hastanemiz néroloji poliklinigine basvuran
38 yasindaki erkek olgunun fizik muayenesi normal olup, 6zgegmis ve soygegmisinde
bir 6zellik saptanmadi. Laboratuar tetkiklerinde bir anormallik izlenmedi. Serum
kalsiyum degeri, 9,7 mg/dL (normal: 8,5- 11, 5) ve serum paratiroid hormon seviyesi,
33 pg/ml (normal: 10-69) olup normal sinirlarda idi. Yapilan kraniyal BT tetkikinde;
posterior fossada, bilateral serebellar dentat niikleuslarda, suprasellar alanda, bilateral
kaudat ve lentiform nikleuslar ile talamusta, periventrikiiler beyaz cevherde, sentrum
semiovalede, verteks diizeylerinde simetrik yerlesimli, amorf sekilli, yodun hiperdens
kalsifikasyonlar izlendi. Ayrica sol temporoparyetal alanda yerlesimli, diizgin konturlu,
beyin omur ilik sivisi (BOS) ile izodens goriiniimde, 8x5 cm boyutta, kistik lezyon alani
dikkati ¢ekti (Sekil 1, 2). Olgu; kistik lezyon ayirici tanisi igin ileri tetkik olarak dnerilen
manyetik rezonans goéruntilemeyi kabul etmediginden, olgunun klini9% ve
goruntileme
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ozellikleri dikkate alinarak, radyolojik gériinimleri ve tanisi
FH ve eslik eden araknoid kist ile uyumlu olarak
degerlendirildi. Semptomatik tedavi verilerek takip

programina alindi.

Sekil 1. Posterior fossa diizeyinden gegen aksiyel BT kesitinde;
bilateral serebelumda hiperdens simetrik kalsifikasyonlar
izlenmekte (ok).

Sekil 2. Supratentoryal diizeyden alinan aksiyel BT kesitinde;
her iki lentiform ve kaudat nUlkleuslarda, talamuslarda,
periventrikiiler beyaz cevher alanlarinda, simetrik, hiperdens
kalsifikasyonlar ve sol temporoparyetalde diizgiin konturlu
hipodens kistik lezyon izlenmekte (ok).
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Tartigsma

Fahr hastaligi otozomal resesif olarak gecen
kalitimsal bir hastalik olmasina karsin, bazi olgularda
otozomal  dominant  gegiste  gosterilmistir  (3).
Kalsifikasyonlar, globus pallidusta siddetli olmak Uizere,
putamen ve kaudat nikleusta, periventrikiiler beyaz
cevherde, dentat nikleus ve serebellar hemisferlerde
bulunabilir (1). En sik lokalizasyon (% 96,4) globus
pallidustadir (4). Histolojik olarak kalsifikasyonlar, kapiller
damarlarda, kiiglk arter ve venlerin duvarinda, media
tabakasinda ve perivaskdler alanlarda bulunurlar (1).

Beyindeki kalsifikasyonlar genellikle semptomlarin
baslamasindan 6nce bulunur ve genellikle semptomlarin
baslangici 4. ile 6. dekatlardadir. Fakat literatiirde gocuk
olgular da bildiriimistir (5). Etkilenen olgularda, gocukluk
déneminde kore-atetoik hareketler, yetiskin dénemde ise
genel ilerleyici mental yetersizlik gorulir. En sik gorulen
semptomlar arasinda parkinsonizm, kore, distoni ve
ataksi olmakla beraber, bazi olgularda mikst
ekstrapramidal bulgular rapor edilmigtir (6). Yash
olgularda, uzun dénem hasta olduklarindan dolayi,
norolojik semptom goériilme olasiligi daha yiksektir (7).
Kraniyal kalsifikasyonlarin lokalizasyonlari her zaman
norolojik bulgularla uyumlu degildir (1). Hastaligin
tedavisi genellikle semptomatiktir.

Siddetli  kalsifikasyonlar direkt réntgenogramlarda

izlenebilmekle  beraber, erken tani ve kiglk
kalsifikasyonlarin  gosteriimesinde BT en duyarl
radyolojik  modalitedir  (2). Manyetik  rezonans

goruntilemede (MRG) ise kalsifikasyonlarin gorinima
degisken olup, T1 agirlikh gorintilerde hipo yada
hiperintens, gradyent agirlikli goruntilerde hipointens
izlenirler.

FH ayirici  tanisinda; bazal  ganglionlarda
kalsifikasyonla seyreden endokrin kaynakli nedenler
(hipoparatiroidizm, psoédohipoparatiroidizm, hiperpara-
tiroidizm, hipotiroidizm), metabolik kaynakli nedenler
(Leigh  hastaligi), konjenital kaynakli  nedenler
(nérofibromatozis, tliberoskleroz, Down sendromu, lipoid
proteinozis), infeksiydz nedenlere bagl hastaliklar
(TORCH enfeksiyonlari, sistiserkozis, SLE, AIDS) ve
toksik nedenlere bagl durumlar (CO zehirlenmesi,
kursun intoksikasyonu, nefrotik sendrom) g6z o6nlinde
bulundurulmalidir.

Araknoid kistler; intrakraniyal kitlelerin yaklasik %1’
ini olusturan, araknoid tabaka ile devamlilik gdsteren,
siklikla ekstraaksiyel bolgede dura ile beyin arasinda
yerlesimli kistik lezyonlardir. Nadir olarak komplike
olduklari zaman, proteinéz veya hemorajik icerik 6zelligi
gosterebilirler (8). En sik konjenital orjinlidirler ancak
inflamatuar veya travmatik nedenlere bagh olarak ta
gelisebilirler. Genellikle erken yaglarda semptom verirler.
Artan yasla birlikte semptom verme insidansi azalir hatta
bazi dev araknoid kistler tamamen asemptomatik olup,
otopsi esnasinda insidental olarak tespit edilirler. En sik
orta kraniyal fossa (% 43) olmak Uzere, daha az siklikla

serebellopontin kbsede, serebral konveksitede,
suprasellar bdlgede, kuadrigeminal sisternde,
interhemisferik fissurde, koroidal fissurde ve
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retroserebellar bolgede de gorilebilirler (9). BT ya da
MRG de dizglin sinirli, BOS ile ayni sinyal ve dansite
ozellikleri gésteren, kalsifikasyon icermeyen ve kontrast
madde tutmayan benign lezyonlardir. Diflizyon agirhkli
MRG  goruntilemede, hipointens sinyal  6zellidi
gOstererek ayirici tanida hiperintens sinyal &zelligi

gOsteren epidermoid  kistten ayrilirlar.  Radyolojik
géruntileme  olgularin  ¢ogunda  tanisal  deger
tasimaktadir (10).

Araknoid kistler cogunlukla asemptomatik

oldugundan, tedavi basi bulgulari veren az bir kisim
olguda gerekli olabilmektedir. Bu kisim hastalarin
tedavisinde ya cerrahi olarak kist ¢ikariimakta ya da sant
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