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Bazal ganglion kalsifikasyonu olan 13 yasinda bir olgu

A 13 year-old girl with basal ganglia calcification
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Ozet

Noéro-goruntuleme tekniklerinin giderek artan kullanimi nedeniyle, bazal ganglion kalsifikasyonunun saptanma siklig
da artmaktadir. Bazal ganglion kalsifikasyonunun etiyolojisinde enfeksiydz hastaliklar, otozomal resesif ya da
dominant gegisli genetik hastaliklar, ¢élyak hastalidi, anoksi, karbonmonoksit inhalasyonu ve kafa travmasi gibi
nedenler bulunmaktadir. Bu makalede globus pallidus diizeyinde bilateral bazal ganglion kalsifikasyonu saptanan 13
yasinda kiz olgu, nadir gorilmesi ve bazal ganglion kalsifikasyonu ayirici tanisinin irdelenmesi acgisindan
sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: Bazal ganglion kalsifikasyonu, gocuk.

Summary

Basal ganglia calcification is now being diagnosed with increasing frequency with widespread application of
neuroimaging techniques. In the etiology of basal ganglia calcification, infectious diseases, autosomal recessive or
dominant inheritance genetic diseases, celiac disease, anoxia, carbon monoxide inhalation, and head trauma can be
detected. Here we present a 13 year-old girl with bilateral basal ganglia calcification at the level of globus pallidus, in
terms of rarity and examination of the differential diagnosis of basal ganglia calcification.
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Girig

Bilgisayarli tomografi (BT) ve magnetik rezonans (MRG)
gibi gortntileme tekniklerinin giderek artan kullanimlari
nedeniyle rastlantisal olarak saptanan patolojik
bulgularda bir artis gorllmektedir. Bazal ganglion
kalsifikasyonu yaklasik %0.3-0.6 oraninda rastlantisal
olarak tespit edilmektedir ve gogunlukla da bilateraldir
(1,2). Bazal ganglion Kalsifikasyonunun etiyolojisinde
enfeksiydz hastaliklar (TORCH, brusella, Ebstein Barr
viris, tuberkiloz, HIV), hiper/hipoparatiroidi  gibi
metabolik bozukluklar, tuberoskleroz, sistemik lupus
eritematozus, otozomal resesif ya da dominant gegisli
genetik hastaliklar (Fahr hastalidi, Aicardie-Goutiries
sendromu, Cockayne sendromu, Albright herediter
osteodistrofisi), COlyak hastaligi, anoksi, karbonmonoksit
inhalasyonu ve kafa travmasi gibi nedenler
bulunmaktadir.
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Fahr hastahgi, tipik olarak 40-50'li yaslarda gelisen
ancak cocukluk ¢caginda da gorulebilen, genellikle globus
pallidusun etkilendigi, bilateral, simetrik bazal ganglion
kalsifikasyonunun oldugu bir hastaliktir. Fahr hastaligi
icin en oOnemli destekleyici bulgu kalsifikasyonun
bilateral, simetrik olmasidir. Asimetrik ya da Unilateral
kalsifikasyonlar Fahr tanisindan uzaklastirir (3). Fahr
hastahgi olan bircok hasta ekstra-piramidal
semptomlarla basvurmaktadir ve distoni, tremor, kore,
ataksi, psikoz ve progresif kognitif  bozukluk
gorulebilmektedir (Sekil-1).

Colyak hastaligi olan hastalarda da % 6-10 oraninda
serebellar ataksi, epilepsi, demans, ensefalopati gibi
norolojik semptomlar gelisebilmekie ve daha ziyade

parieto-oksipital bolgede olmak (izere serebral
kalsifikasyon saptanabilmektedir (4). Bu yazida bazal
ganglion kalsifikasyonu saptanan bir olgu nadir

gorilmesi nedeniyle ayirici tanisi ile birlikte tartigiimistir.
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Tablo-1. Fahr hastaligi tani kriterleri.

1. Kranial gorintilemede bazal ganglion ya da beynin
diger bolgelerinde bilateral kalsifikasyon

2. Progresif norolojik anormallik ve/veya noropsikiyatrik
bulgular

3. Tipik olarak 4-5. dekatta, nadiren gocukluk g¢aginda
baslangic

4. Biyokimyasal anormalliklerin yoklugu

5. Enfeksiyoz, toksik, travmatik nedenlerin yoklugu

6. Otozomal dominant gecisli aile hikayesi.

Olgu Sunumu

On lg¢ yasinda kiz olgu, kilo alamama, halsizlik ve
kollarda istem disi sigrayici hareketler sikayetleriyle
bagvurdu. Oykiisiinden, hastanin bu sikayetlerinin bir
buguk yildir oldugu, zaman zaman da karin agrisi,
dengesiz yurime ve asin sinirlilik sikayetlerinin
eklendigi, bu sikayetlerle  bagvurdugu  devlet
hastanesinde yapilan kranial MRG'de, bilateral bazal
ganglionlarda  hiperintens  degisiklikler  saptandigi
ogrenildi. Ozgegmi§inde; 20 yasinda anneden, miad,
1200 gram olarak dogdugu, ge¢ agladigi, ilk altr ay anne
sutt aldigi, bes aylikken basini tutabildigi, on bir
aylikken desteksiz oturabildigi, on sekiz aylikken
yuriyebildigi, iki bucuk yasinda tek heceli kelimeleri
sOyleyebildigi, asilarinin yasina uygun olarak yapildigi
Ogrenildi. Dort yasinda bir kez afebril konvilziyon
gecirdigi ve ndbetinin tekrarlamadigi 6grenildi. Soy
gecmisinde annesinin 33, babasinin 38 yasinda oldugu,
aralarinda bir akrabalik bulunmadigi ve bilinen bir
hastaliklarinin bulunmadigdi 6grenildi.

Fizik muayenesinde; agirlik 29,7 kg (<3p), boy 147 cm
(3-10 p), bas cevresi 52 cm (3-10p), boya gore adirlik %
75, genel durumu iyi, bilinci agik, koopere, malnutriye
g6runimde, genel sistemik bakisinin olagan ve noérolojik
muayenede alt ekstremitelerde  derin  tendon
reflekslerinin canli olmasi disinda patoloji saptanmadi.
Hastamizin izlemi siresince kollarda istem disi sigrayici
hareketler olarak tarif edilen gsikayetiyle ilgili fizik
muayene bulgusu saptanmadi.

Laboratuar incelemelerinde; Hb: 13 g/dL, Hct: %39,
I0kosit:6.700/mm?3, trombosit: 288.000/mm?, eritrosit:
4,45 xlOB/mmS, RDW:%11, sedimentasyon 2 mm/saat
olarak olguldi. BUN:22 mg/dL, kreatinin: 0,64 mg/dL,
Na: 140 mmol/L, K: 4 mmol/L, CI: 104 mmol/L, Ca: 9,2
mg/dL, P:3.7 mmol/L, ALP: 108 U/L, AST: 24 U/L, GGT:
16 U/L, ALT: 12 UIL, total bilirubin: 0,6 mg/dL, direkt
bilirubin: 0,2 mg/dL, total protein: 8,1 g/dL, albumin: 5,6
g/dL ve CK:68 U/L olarak saptandi. Kan seruloplazmin
dizeyi: 33,7 mg/dl, kan bakir dizeyi: 121 mcg/dL, 24
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saatlik idrarda bakir atihmi: 9,5 mcg/gun, alfa1-AT: 133,3
mg/dL, amonyak:115 mcg/dL, laktik asit:1,63 mmol/L,
pirtvik asit: 0,05 mmol/L, parathormon:17,7 pg/ml olarak
normal degerlerde saptandi. idrar ve kan aminoasit
kromatografisi: normal, TORCH ve hepatit serolojisi:
negatif, gaytada yag- rediktan madde-parazit: negatif,
anti gliyadin 1gA: negatif, anti doku transglutaminaz IgA:
negatif ve anti endomisyum IgA: pozitif olarak saptandi.

Radyolojik incelemede; batin USG: normal, beyin BT:

bilateral globus pallidus diizeyinde kalsifikasyon

saptandi. Hastanemizde tekrarlanan beyin MRG/ MR
Spektroskopisi normal olarak degerlendirildi (Sekil-
1,2). Daha 6nce dis merkezde c¢ekilen MRG’'deki
patolojik bulgu radyoloji bdlimince artefakt olarak
degerlendirildi. EEG: normal olarak saptandi.

Sekil-1. Beyin BT'de bazal ganglion kalsifikasyonu.

Sekil-2. Kranial MRG.

isitme testinde, bilateral simetrik hafif derecede
sensorindral isitme kaybi ve WISC-R'da orta derece
mental retardasyon saptandi. G6z muayenesinde,
Kayser-Fleischer halkasi gortimedi.

Bazal ganglion kalsifikasyonuna neden olan patolojiler
agisindan tetkik edilen hastanin, fizik inceleme ve
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yapilan tetkiklerle endokrin, gelisimsel, enfeksiyoz, toksik
nedenler elimine edildi. Metabolik hastaliklar agisindan
yapilan tetkikleri normaldi. Anti endomisyum IgA
pozitiflii saptanan hastadan iki kez alinan biyopsi
orneklerinde ¢olyak hastaligi ile uyumlu degildi.

Tartisma

Bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans (MRG)
goruntileme tekniklerinin giderek artan kullanimlari
nedeniyle rastlantisal saptanan patolojik bulgularda bir
artis  gorulmektedir. Kraniyal goérintilemede bazal
ganglion kalsifikasyonunun varligi siklikla diagnostik ve
prognostik agidan 6nemlidir, ancak birgok cevresel ve
genetik hastallk buna neden olabilmektedir (5).
Etiyolojisinde enfeksiyoz hastaliklar, hiper/hipoparatiroidi
gibi metabolik bozukluklar, tuberoskleroz, sistemik lupus
eritematozus, otozomal resesif ya da dominant gegisli
genetik hastaliklar, Colyak hastalidi, hipoksik dogum,
karbonmonoksit inhalasyonu ve kafa travmasi gibi
nedenler bulunmaktadir. Bazal ganglion kalsifikasyonu
yaklasik 0.3-0.6% oraninda insidental olarak tespit
edilmektedir ve cogunlukla da bilateraldir (1,2).

Bazal ganglion Kkalsifikasyonu yapabilecek hastaliklar
acisindan hastamizin yapilan tetkiklerinde, TORCH
serolojisinin  negatif oldugu, metabolik hastaliklar
acisindan yapilan tarama tetkiklerinin normal sinirlarda
oldugu, Wilson hastaigi agisindan bakilan kan
seruloplazmin, bakir dizeyinin ve 24 saatlik idrarda bakir
atiliminin normal oldugu ve g6z bakisinda Kayser-
Fleischer halkasinin bulunmadidi tespit edildi.

Colyak hastaligi olan hastalarin yaklasik olarak
%6-10'unda norolojik komplikasyonlar gelismektedir.
Siklikla  oksipito-parietal bdlgede olmak (zere
intrakranial kalsifikasyon gorulebilmekte ve bunun olasi

Kaynaklar

mekanizmasinin da antigliadin antikorlariyla purkinje
hicreleri arasindaki reaksiyon sonucu gelistigi tahmin
edilmektedir (6). Hastamizin kilo alamama, karin agrisi
sikayetlerinin  olmasi ve anti endomisyum IgA
pozitifliginin saptanmasi nedeniyle yapilan ince barsak
biyopsi sonucu negatif olarak saptandi. Colyak
hastaliginin yama tarzi tutulum yapmasi nedeniyle
biyopsi tekrarlandi ve yine negatif olarak saptandi. Bu
nedenle hastamizda bazal ganglion Kkalsifikasyonu
etiyolojisinde 6n planda Colyak hastahdi disunidlme-
mekle beraber bu agidan da klinik olarak takibi planlandi.
Fahr hastali§i noérofizyolojik bulgulara bilateral simetrik
intrakranial kalsifikasyonun eslik ettidi siklikla otozomal
dominant gegcisli nadir bir hastaliktir. Siklikla globus
pallidus’'ta olmak Uzere, putamen, kaudat nuUkleus,
internal kapstul, dentat nikleus, talamus, serebellum ve
serebral beyaz madde de Kkalsifikasyon saptanabil-
mektedir (7). Kalsifikasyonun asimetrik ya da unilateral
olmasi Fahr tanisini ekarte ettirebilir (3). Fahr bir
diglama tanisidir.  No6ro-goriintilemede  destekleyici
kalsifikasyon ve noropsikiyatrik bulgularin varliginda,
biyokimyasal, toksik, infeksiyéz ve travmatik nedenler
yoksa ayirici tanida mutlaka dustndlmelidir (Sekil-1)
(3,8). Hastamizda Fahr hastaligini ekarte etmek
amaclyla diger aile uyelerininde kranial BT'leri cekildi
ancak kalsifikasyon saptanmadi.

Sonug olarak, intrakranial kalsifikasyonun cevresel ve
genetik bircok nedeni bulunmaktadir. Burada sunulan
olguda; hipoksik dogum Oykiisli, mental retardasyo-
nunun bulunmasi ve etiyolojide yer alan hastaliklar
agisindan yapilan tetkiklerinin normal saptanmasi
nedeniyle bazal ganglion kalsifikasyonunun intrauterin
gelisme geriligi ve hipoksik dodum Oykisu ile iliskili
olabilecegdi dusunulmugstar.
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