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INTRASEREBRAL DAMARLARDA, BAZAL
GANGLIONLARDA BELIRGIN SIMETRIK

KALSIFIKASYON (FALiR HASTALiCi)
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OZET: Psikiyatri kliniginde sizofreni tanisi altinda takip edilen, kronik alkol aliskanligi yaninda epi
leptik nöbetleri olan 33 yasinda kadin hasta. Takib edildigi klinikte, intraserebral kalsifikasyonun
mevcudiyeti ölümünden önce saptanarnayan, böbrek infeksiyonu sonuu eksitus olan vakaya yapilan
otopside, bazal ganglionlarda belirgin, nueleus dentalusta da mevcut olan bilateryal intraserebral ve
intraserebeller damar kalsifikasyonu görülmüstür.
Fahr Hastaligi olarak degerlendirdigmiz bu otopsi olgusu, nadir görülüsü nedeni ile ilginç olabilecegi
düsünülerek sunulmustur.

SUMMARf: Symetrieal ealeifieation at the basal ganglions and intraeerebral blood-vessels (Fahr's
disease): A 33 years old woman epileptic and uses a1chool has treated as schizophrenia at a psychia
try elinic. After has died bilateral intracerebral and intracerebellar calcification especially at basal
ganglions has been found at autopsy. It is called Fahr's disease and because of its rarety we thought it
can be interesting.

GIRIS

Fahr hastaligi kalsifikasyona neden olabilecek baska bir patolojik degisikligin bulun
madigi beyin dokusunda, intraserebral damarlarda, primer simetrik kireç birikimidir (10,
12,14).

Fahr hastalig i 1855 yilindan beri bilinmektedir (1). Hastaligin ilk tanimlariiasini,
"Intraserebral non-arterio-sklerotik idiopatik vasküler kalsifikasyon" olarak, 1930 yilinda
Fahr yapmistir (4). Kalsifikasyonun, ön planda görüldügü yer, globus pallidus'tur. Daha
sonra nukleus dentatus'da, serebeller gri madde'de ilerlemis vakalarda da kapsula inter
na bölgesindeki beyaz maddede, putamende, nukleus kaudatusda, thalamusda ve hipo
kampusda kalsifikasyon görülür (8).

OLGU

Alkol aliskanligi ve epileptik nöbetleri olan, psikiatri kliniginde "sizofreni" tanisi altinda
yatarken eksitus olan ~3 yasinda kadin hasta. Ekstraserebral otopsi bulgulari:
Karacigerde orta derecede yaglanma, abse odaklari içeren irinli pyelonefrit, dalakta
yumusama, akcigerlerde ödem ve staz, subepikardial odaksal kanamalar ve sag ven
trikülde genisleme. Ölüm nedeni: irinli pyelonefrit, kalp yetmezligi.

Sistematik olarak, beynin degisik bölgelerinden (medulla oblangata, pons, orta beyin,
serebellum, serebral gri ve beyaz madde, bazal ganglionlar) örnek alinmis ve H. E. ile
boyali paratin kesitler isik mikroskobunda incelenmistir. Bazal ganglionlarda, 'globus pal
lidusda agirlikli olmak üzere, putamende ve thalamusta, arteriol, venül ve kapillerler du
varinda koyu bazofil boyanan, degisik büyüklükte, kismen birbirleri il~ birlesmis dam-
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Resim 1 (Otopsi no: 114/82): lntraserebral damarlai:da degisik büyüklükte dam
laciklar halinde kalsiyum birikimi. H. E. x 125

Resim 2 (Otopsi No: 114/82): lntraserebral arteriol duvarlarinda, yüzük se/ilinde la
meller kalsiyum birikimi. H. E. x 125
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laciklar halinde, bazi arteriol duvarlarinda ise yüzük seklinde, homojen madde birikimi
görülmüstür (Resim1, Resim 2).

Vaka'nin Fahr hastaligi olabilecegi düsünülerek, simetrik olarak, çok sayida, yeni
örnekler histolojik inceleme için alinmistir. Madde birikiminin simetrik oldugu ve globus
pallidusta, putamende, thalamusta, nucleus dentatusta, daha az miktarda olmak üzere
serebellar gri maddede ve hipokampusta bulundugu saptanmistir. Bu bulgularla olguya
"Fahr hastaligi" tanisi konmustur. Ayrica bazal yerlesimli hafif bir irinli menenjit mevcut
tur. Kesitlerle bazi özel histokimyasal reaksiyonlar uygulanmistir. Von-kossa boyasi uy
gulandiginda madde birikiminin oldugu damar duvarlarinda ince lameller tarzinda koyu
kahverengi boyanma görülmüstür. Prusya mavisi ve alcian blue histokimyasal reak
siyonlari ile bu damar duvarlarinda mavi boyanma saptanmis, PAS boyasi ile bu alanlarda
pozitif reaksiyon görülmüstür. Madde birikimi nöronlarda ve glia hücrelerinde mevcut
degildir.

TARTISMA

Fahr hastaligi olgularinda, beynin kesit yüzlerinde, madde birikiminin bulundugu alan
lar çiplak gözle, yeni tras edilmis sakalli deri görünümündedir. Biz bu görünümü makros-
kobik olarak saptayamadik. •

Kaynaklarda ailevi özelligi olan olgular mevcuttur; normal anne ve babanin ikisi erkek,
biri kiz üç çocugunda, bir ailenin üç ferdinde, bir ailecie iki vakada, yedi çocuklu bir ailenin
iki kizinda ve bir ailede üç jenerasyonda Fahr hastaligi olgulari saptanmistir (2, 3, 5, 6,
11). ilk kez Spatz, biriken maddenin pseudo!<alsium olduguna dikkat çekmistir (9).
Jellinger, dekalsifiye edilmis ve edilmemis kesitlerde çesitli histokimyasal reaksiyonlar
uygulayarak, damat duvarlarinda biriken maddenin, yüksek miktarda polimerize proteine
bagli, asit mukopolisakkaritleri içeren, polysakkarit-protein kompleksi oldugunu
göstermistir (7). Bu maddede pozitif amiloid reaksiyonu ve polarizan optik etki saptana
mamistir. Bir ailevi vakada, ailenin üç çocugunda, intraser€brel damarlarda biriken mad
dede glukoproteinlerle birlikte demir ve kalsiyum içerigi gösterilmistir (13). EDAX
(Element Detection by Absorbed X-Rays) ile yapilan arastirmada, fosfor yaninda belirgin
CCA ve Fe içerigi göstermistir. Biz uyguladigmiz boyama metodlari ile (Von-Kossa.
Prusya mavisi, Alcian blue, PAS) biriken maddenin, psödokalsiyum özelliginde oldugnu
gösterdik. Von Kossa boyasi ile damar duvarlarinda lameller tarzda koyu kahverengi
boyanma, pozitif demir baglanma reaksiyonu, Alcian blue ile pozitif boyanma ve pozitif
PAS reaksiyonu elde ettik.

Fahr hastaliginin etio-patogenezinde çok degisik fikirler ileri sürülmüstür. Bu has
talikta görülen çok belirgin lokalizasyon özelligi bu bölgelerde, serebral damarlarda
psödokalsiyum ve kalsiyum birikimine karsi yapisi belli olmayan bir yatkinligin söz konu
su oldyugu düsündürmektedir.

Vakamizda, klinik anamneze göre, bir endokrin bozukluk, özellikle hipoparatiroidizm
ya da tetanik nöbetler söz konusu degildir. Beyin dokusunda, intraserebral kalsifikasyo
na ya da psödokalsifikasyona neden olabilecek organik bir lezyon mevcut degildir.
Vakamizda saptadigimiz hafif bazal bölgede lokalize irinli menenjit, terminal safhada or
taya çikan irinli pyelonefrit ve bakteri yayilimi sonucudur. Beyinde ödem, kitle artisi mev
cut degildir. Beyin agirligi 1250 gr.). Psödokalsifikasyonun lokazilasyonu ve lezyonun
agirlik noktasi Farh hastaligina özgün özellik göstermektedir.

LITERATÜR

i. Bamberger, H., Beobachtungen und Bernerkungen über Himkrankheiten. Verhandl Phy-rned.
Gesellsch. in Würsburg, 6, 325. (1985).

2. Bowrnan, M. S.: Farnilial occurence of idiopathic calcification of cerebral capilleries. Amer. J.
Path. 30: 87-95, (1954).

3. DonaId, P., Babbit, Tang, T., Dobbs, J. Berk, R.: Idiopathicfamilial cerebrovascular ferrocalcIn-



TÜRK PATOLOJi DERGISI 4 • 1 • 19-22 • OCAK 1988

osis (Farh's diseas) and review of diferantial diagnosis of intracranial calcification in children.
105, 2, 352-358, (1969).

4. Fahr, T.: Zbr. Path. 50, 129-133, (1931).
5. Foley, J.: Calcification of the corpus striatum and dentate nuclei occuring in a family. J. Neurol.

Neurosurg. Psychiat. 14: 153-261, (1951).
6. Fritzsche, R.: Eine famiIiar auftreiende form von Oligophrenie mit röntgenologisch nachwisbar

en symmetrisçhen Kalkablagerungen im Gehim, besonders in der Stammgaglien. Acrh. Neurol.
Psychiat. 35: 1-29, (1935). .

7. Jellinger, K. und K. summer, neuromyelitis optica mit pseudokalk und ka1kablagerungen im ge
him. Sehweiz. Arch. NeuroL. Psychiat. 86, 82 (1960)

8. Kalamboukis, Z. and Molling, P.: Symmetrical calcification of the brain in the predominance in
the basal gangIia and cerebellum. J. Neuropat. exp. NeuroL. 21, 364 (1962)

9. Liebaldt, G. und Descaizo, C.: Idiopathische (nicht arteriosklerotische) Verka1kungsvorgange im
Zentralnervensystem. Deutsche Zeitschirft für Nervenheilkunde 184-388-426, (1963).

LO. Norman, R. and Urich H. the influence of a vascular factor on the distribution of symmetrical
cerebral calcifications. J. NeuroL. Neurosurgy Psychiat. 23, 142 (1960).i i. Pilleri, G. A case of Morbus Fahr (Nonarteriosclerotic. Idiopathic Intraeerebral calfication of the
Blood Vessels) in three generations; Psychiat. NeuroL. Basel 152: 43-58.

12. Ule, G. Pathologie des Nervensystems i Doerr. Seifert. Uehlinger Spezielle pathologische
Anatomie Band 13/1 Springer-Verlag Berlin Heidelberg New York, 23-31 (1980).

13. Wechsler, Progressive symmetrische pseudokalk und Kalkablagerungen bei "maligner hypertonis
cher Himerkrankung". Archiv für Psychiatrie und Zeitschtift f. d. ges Neurologie 202, 634-48,
(1962).

14. Vasiliu, d. O.: sechs Falle von Symmetrischer intrazerebraler Kalkablagerunger in den
Stammganglien, verbunden mit epileptischen Anfallen und Geistesstörurung, diagnostiziert mit
Hilfe der Kraniographie und Encephalographie. Wien med. Wschr. 90: 153-157, (1940).


