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RESUME 
 

Le syndrome de Fahr est une entité anatomo-clinique rare, caractérisée par des calcifications intra cérébrales bilatérales et symétriques, localisées dans les 
noyaux gris centraux, le plus souvent associées à des troubles phosphocalciques. Nous rapportons un casde syndrome de Fahr chez une patiente âgée de 25 
ans au scanner cérébral suivie pour une épilepsie depuis 10ans. 
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INTRODUCTION 
 

Le syndrome de Fahr, appelé ainsi depuis sa description par Theodor 
Fahr en 1930, est défini radiologiquement par la présence de 
calcificationsstriato-pallido-dentelées, non artériosclérotiques, 
bilatérales et symétriques [Chevalier et al., 2005]. Cette affection 
rare, dont la physiopathologie reste non élucidée, est associée à des 
troubles du métabolisme phosphocalcique et principalement à une 
hyperparathyroïdie. Elle doit être distinguée de la maladie de Fahr qui 
correspond à des calcifications des noyaux gris centraux sans 
anomalie du métabolisme phosphocalcique et qui peut être génétique 
sporadique [Morgante et al., 2002]. Nous rapportons un cas de 
calcifications des noyaux gris centraux au scanner cérébral révélés 
par une épilepsie depuis 10 ans chez une patiente âgée de 25 ans, 
illustrant l’intérêt de la réalisation du bilan phosphocalcique devant 
ses signes. 
 

PATIENTE ET OBSERVATION: 
 

Une patiente, âgée de 25 ans est suivie depuis 10 ans pour des 
crises tonico-cloniques généralisées. Depuis 6 mois, les crises sont 
devenues de plus en plus fréquente et à noter qu’il n’y a pas de cas 
similaires dans la famille. Cet ainsi qu’elle a été admise au service 
d’imagerie et radiologie du centre de diagnostic de la caisse nationale 
de sécurité sociale (CDCNSS) de Conakry (République de guinée) le 
30/08/2022 pour la réalisation d’un scanner cérébral.La 
tomodensitométrie cérébrale sans injection a montré des 
hyperdensités parenchymateuses bilatérales et symétriques au 
niveau des noyaux gris centraux en coupe axiale (Fig.1A), coupe 
coronale (Fig.1B) et sagittale (Fig. 1C). 
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Fig. 1: scanner cérébral sans injection en coupe axiale (A), coupe 
coronale (B) et sagittale (C) montrant des hyperdensités spontanées 
bilatérales et symétriques des noyaux gris centraux (flèches) 
évoquant un syndrome de Fahr. 
 
Ces images évoquent fortement un syndrome de Fahr, caractérisé 
par des calcifications intra cérébrales bilatérales et symétriques 
principalement localisées dans les noyaux gris centraux et le noyau 
dentelé, et associées à des troubles du métabolisme 
phosphocalcique comme l’hypoparathyroidie.Les examens 
biologiques révélèrent comme particularités une anémie normo 
chrome macrocytaire à 10,2 (VN : 11,5 – 16), une hypocalcémie à 
0,78 mmol/l, une magnésemie normale associées à un taux sérique 
de parathormone effondré (PTH = 0,002).  

 

DISCUSSION 
 

Le syndrome de Fahr associe des calcifications intra cérébrales 
bilatérales et symétriques des noyaux gris centraux à des 
perturbations métaboliques phosphocalciques. Il est à différencier de 
la calcinose strio-pallido-dentée bilatérale, appelée maladie de Fahr, 
forme génétique de calcifications des ganglions de la base, qui n’est 
pas associé à des désordres endocriniens [Chevalier et al., 2005 ; 
Morgante et al., 2002]. Les mécanismes physiopathologiques qui 
concourent à la survenue des calcifications intra cérébrales sont mal 



élucidés.  La plupart des auteurs évoquent un trouble métabolique 
des cellules oligogliales avec dépôts de mucopolysaccharides et 
apparition secondaire de lésions vasculaires, péri vasculaires et 
d’incrustations calcaire [Doumbia et al., 2004]. Le syndrome de Fahr 
est généralement difficile à suspecter cliniquement car les 
manifestations cliniques ne correspondent à aucun tableau 
spécifique. Il peut s’agir d’un retard ou d’une détérioration 
intellectuelle, des troubles du caractère, parfois des épisodes 
délirants, des troubles neurologiques souvent discrets par rapport à 
l’étendue des lésions anatomo-radiologiques (crises épileptiques, 
syndrome pyramidal, syndrome cérébelleux …) [Sbai et al., 2008 ; 
Noyelle et al., 2008]. Ces manifestations cliniques diverses, 
polymorphes et non spécifiques des calcifications des noyaux gris 
centraux expliquent le retard diagnostique, thérapeutique et la gravité 
relative des tableaux observés. Depuis l’avènement et la pratique 
plus large des scanners cérébraux, le diagnostic est plus rapide, et 
repose sur la mise en évidence des calcifications intra cérébrales 
localisées aux noyaux gris centraux bilatérales et symétriques, 
pouvant parfois s’étendre aux noyaux dentelés du cervelet associé à 
un trouble phosphocalcique. De nombreuses autres affections 
peuventêtre responsable des calcifications intra cérébrales 
(endocrinopathies, maladies systémiques, infections, intoxications, 
maladies génétiques et mitochondriales …) [Ceccaldi et al., 1999]. 
Cependant, au cours de ces différentes pathologies les calcifications 
intra cérébrales ont des sièges et des aspects différents. 
 

CONCLUSION 
 

Le syndrome de Fahr est une entité rare, réalisant un contraste entre 
des manifestations neuropsychiatriques polymorphes, variées, et des 
calcifications des noyaux gris centraux. La correction des troubles du 
métabolisme phosphocalcique permet une amélioration marquée de 
la symptomatologie clinique, d’où l’intérêt de les chercher 
systématiquement.Une analyse fine, minutieuse et critique des signes 
clinico-biologiques et radiologiques des patients reste à la base d’une 
meilleure prise en charge thérapeutique. 
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