Syndrome de Fahr compliguant une hypoparathyroidie primaire :

a propos de 4 cas
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INTRODUCTION

Le syndrome de Fahr est une entité anatomo-clinique rare ,caractérisee par des calcifications intraceréebrales
bilaterales et symetriques ,localisees dans les noyaux gris centraux. Nous rapportons 4 cas de syndrome de

Fahr associe a une hypoparathyroidie primaire.

OBSERVATION N°1:

patient age de 22 ans suivi depuls 2 ans pour
hypoparathyroidie primaire auto-immune. Il a
présenté une hypocalcémie sévere symptomatique
de crampes et de paresthésies avec des signes
electriques a I'électrocardiogramme et un syndrome
extra-pyramidal .La TDM cérebrale a montré des
calcifications des noyaux gris centraux.

OBSERVATION N°2:

patiente agee de 35 ans suivie depuis 20 ans pour
hypoparathyroidie primaire .Devant la presence des
troubles mnésiques ,un scanner cérebral a ete fait
montant des calcifications symétriques des 2 noyaux
caudes et lenticulaires.

OBSERVATION N°3:

patiente agee de 25 ans a présenté des crises de
tétanie ,convulsions avec un syndrome extra
pyramidal .La biologie a révele une hypocalcemie
en rapport avec une hypoparathyroidie primaire .La
TDM cérebrale a montré des calcifications des
noyaux gris centraux.

OBSERVATION N°4:

patient agé de 72 ans, aux antecedents de vitiligo,
ayant présenté des crises convulsives generalisées
avec une aphasie et des troubles de la memoire .La
TDM cérebrale a montre des calcifications striato-
pallido-denteles .Le bilan phosphocalcique a permis
le diagnostic d’une hypoparathyroidie primaire.

Discussion

=*|_e syndrome de Fahr est défini par la présence de
calcifications intracerébrales bilatérales et
symetriques, non artériosclérotiques , localisees aux
noyaux gris centraux.

=|_es manifestations cliniques sont diverses, mais
comportent en premier lieu des signes
neuropsychiatrigues.

=|_es troubles neurologiques sont polymorphes : crises
epileptiques genéralisées tonico-cloniques ou
partielles, troubles cognitifs, syndrome
extrapyramidal et, plus rarement, syndrome

pyramidal ou cérébelleux, syndrome d’hypertension
Intracranienne ou choree

=|_es mecanismes physiopathologiques qui
concourent a la survenue des calcifications
Intracerebrales sont mal elucidés.

=|_a plupart des auteurs evoquent un trouble
metabolique des cellules oligogliales avec dépots de
mucopolysaccharides et apparition secondaire de
lésions vasculaires, perivasculaires et d’incrustations
calcaires. En contraste avec la gravité des symptomes
dont elles peuvent étre responsables, les calcifications
des noyaux gris centraux secondaires sont de bon
pronostic et la correction des troubles du métabolisme
phosphocalcique amene souvent une amelioration
notable

Conclusion

mCes observations illustrent la variabilité des
présentations cliniques du syndrome de Fahr.

=Devant des troubles du métabolisme
phosphocalcique associes a des anomalies
neurologiques ,des calcifications Intracérebrales
doivent étre recherchees..Le traitement est baseé sur
une correction des troubles du meétabolisme
phosphocalcique.



