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comportement depuis I' 4ge de 19 ans, a été admis dans une unité de
psychiatrie pour le prise en charge d’ agressivité envers son entourage,
avec verbalisation de propos délirants de persécution et soliloquie. Son
évaluation psychiatrique a révélé de graves troubles cognitifs, des
symptomes délitants et hellucinatoire. La tomodensitométrie cérébrale
a objectivé la présence de calcifications bilatérales dans les noyaux gris
centraux, principalement Nous avons diagnostiqué une psychose
chronique secondaire a la maladie de Fahr. L’ évolution a été marquée
par une bonne réponse et bonne tolérance a 8mg de la rispéridone .
Conclusion: Il es nécessaire que les psychiatres cherchent la présence
d’ anomalies du métabolisme phosphocalcique et des calcifications
intracraniennes chez les patients présentant des symptomes
psychotiques.
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Introduction:-

Défini par I’Allemand Karl Theodor Fahr en 1930, le syndrome de Fahr est une entité anatomoclinique, déterminée
par la présence de calcifications intracérébrales, bilatérales et symétriques, non artério-sclérotiques, localisées
auxnoyaux gris centraux [1—2]. Cette affection est habituellement associée a destroubles du métabolisme
phosphocalcique, secondaire principalement a une hypoparathyroidie [2—3].

Il faut dissocier le syndrome de Fahr, le plus souvent associé a des perturbations dumétabolisme phosphocalcique,
de la maladie de Fahr, dite idiopathique ou primaire, de cause génétique ou bien sporadique [4]. La prévalence du
syndrome de Fahr serait de 0,5 %. Celle de la maladie de Fahr est inconnue.

L’expression clinique de la maladie de Fahr est trés hétérogeéne, avec une variabilité inter- et intrafamiliale [4].
L’age de début est de 40+/-20 ans. Asymptomatologique dans 30% des cas, tandis que 70% des cas la maladie peut
se manifester par des troubles neuropsychiatriques[25].
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Les troubles neurologiques peuventassocier un syndrome extrapyramidal, des crises épileptiques généralisées
tonico-cloniques ou partielles, destroubles cognitifs (syndrome démentiel), plus rarement unsyndrome cérébelleux,
un syndrome d’hypertension intra-cranienne et des mouvements choréiques.

Les troublespsychiatriques sont variables : trouble de I’humeur, symptémes anxieux, syndrome délirant avec un
délire paranoide,idée de référence ou d’influence, hallucinations auditives etvisuelles complexes.

Objectif:-
Nous rapportons a travers cette vignette un cas rarede maladie de Fahr révélée par des troubles psychiatriques.

Vignette clinique :
Mr S.D, agé de 23 ans, célibataire, ayant comme antécédent un suivi psychiatrique depuis deux ans, sans autres
antécédents personnelsmédicaux, chirurgicaux ou familiaux.

Sa scolarité aurait été de bas niveau, arrétée en 2 éme année primaire, aprées avoir redoublé sa premiére année suite a
des difficultés scolaires.

A I’age de 19 ans, le patient aurait commencé a présenter des troubles du comportement d’installation progressive ;
faits d’agressivité envers son entourage, avec verbalisation de propos délirants de persécution et soliloquie, la raison
pour laquelle sa famille I’a ramené consulter aux urgences psychiatriques.

Son évaluation psychiatrique a révélé de graves troubles cognitifs rentrants dans le cadre d’un handicap intellectuel
moyen (test de WISC-IV a 60), un comportement désorganisé, un syndrome hallucinatoire ainsi qu’un syndrome
délirant.

Une évaluation clinico-biologique et radiologique étiologique approfondis nous a permis d’exclure les causes
connues dcalcifications cérébrales et de retenir le diagnostic demaladie de Fahr (forme familiale ou idiopathique de
calcificationdes ganglions de la base). Nous avons diagnostiqué ainsi chez ce patient,une schizophrénie secondaire a
une affection médicale (la maladie de Fahr).Le patient a été mis sous antipsychotique atypique (Rispéridone a
8mg/j) avec une bonne évolution et une bonne tolérance clinique.

Discussion:-

Notre patient répondait aux criteres diagnostiques demaladie de Fahr [5] : (1) la présence d’une
calcificationbilatérale des noyaux gris centraux, (2) la présence d’unepsychopathologie progressive, (3) I’absence
d’une étiologiesystémique sous-jacente, La particularité de cette observation résidedans le tableau
neuropsychiatrique inaugural, la présentationpurement psychiatrique, mais aussi le retarddiagnostique considérable,
conduisant a une évolution plus séveére de lamaladie et a un déclin fonctionnel important.

Il faut dissocier le syndrome de Fahr, le plus souvent associé a des perturbations du métabolisme phosphocalcique,
de la maladie de Fahr, dite idiopathique ou primaire, de cause génétique, le plus souvent transmiseselon le mode
autosomique dominant, mais peut aussise transmettre selon le mode autosomique récessif ousurvenir de maniére
sporadique [6, 7]. Un locus situéau niveau de la région 14q a été suggeré comme étant leplus impliqué dans
I’héritabilité de la maladie de Fahr,mais d’autres locus ont été identifiés sur les chromosomes8 et 2 [8, 9].Les
antécedents familiaux psychiatriques de notrepatient ont été sans particularités.

L’exploration de sujets asymptomatiques n’a pas démontré d’avantages médicaux immédiats [6]. Ledépistage
précoce pourrait étre utile chez les adultes,les aidant a prendre des décisions concernant leurvie personnelle,
notamment sur les plansprofessionnelet financier. Le dépistage chez les jeunes de moinsde 18 ans a été considéré
comme étant inutile, pouvantentrainer des dommages psychologiques sans étrebénéfique sur le plan médical [6, 10].

Cependant, il estimportant de souligner I’importance du conseil génétiqueavant la conception des parents a risque
génétiqueconnu.Dans notre cas, I’examen psychiatrique du patient amontré une symptomatologie hallucinatoire et
délirante prédominante,avec une tendance au comportement violent. Les manifestations cliniques dusyndrome de
Fahr ont été décrites pour la premierefois en 1930 par le neurologue allemand Karl TheodorFahr [11, 12]. Ces
manifestations cliniques englobent unegrande variété de symptomes allant des symptdmesneurologiques du systéeme
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extrapyramidal aux anomaliesneuropsychiatriques, notamment les troubles de lamémoire et de la concentration,
ainsi que les symptémesmoteurs tels que le parkinsonisme, la chorée et les tremblements[6].

La triade de Fahr est définie par la calcificationsymétrique des noyaux gris centraux, des
symptémesneuropsychiatriques et une hypofonction de la glandeparathyroide [1, 24]. Les manifestations
neuropsychiatriqueset les calcifications des noyaux gris centraux sontcourantes dans la maladie de Fahr et le
syndrome deFahr. Dans le syndrome comme dans la maladie de Fahr,les manifestations neuropsychiatriques sont
généralementlentes et progressives [11].Konig a rapporté que la moitié des patients atteintsdu syndrome de Fahr
présentaient des symptdmes neurologiques[13]. Une variété de signes neurologiquespeuvent étre observés, tels que
la perte de conscience,les convulsions, les troubles de 1’¢locution, la démence,la dystonie et le coma [14]. Les
changements cognitifssont attribués a un dysfonctionnement des connexionscorticobasales et interhémisphériques
qui conduisent a une démence sous-corticale secondaire a des calcifications[15].

Les symptdmes psychiatriques vont des difficultéslégéres de la concentration et de la mémoire, aux changementsde
personnalité ou du comportement, a lapsychose et a la démence [8, 16]. Les patients présentantdes calcifications
étendues semblent présenter uneproportion plus élevée de troubles psychiatriques (50 %)par rapport & ceux
présentant des calcifications limitées(34,5 %) [6]. Les déficits cognitifs, la dépression,l’irritabilité ou les symptomes
maniaques et 1’agressivitéont également été documentés [7, 6,17, 18].Lo Buono et al. [19] ont rapporté le cas d’un
patientatteint du syndrome de Fahr présentant des symptémespurement psychiatriques sans aucune autre
manifestation.C’était le cas de M. S.D qui avait présentéinitialement des symptdmes psychiatriques isolés etchez qui
la maladie de Fahr a été sous-diagnostiquéependant plusieurs années. Ceci souligne la nécessitéd’une enquéte
étiologique approfondie chez tout patientprésentant des symptdmes psychiatriques, et ce, nonseulement par un
entretien et unexamenapprofondis,mais aussi par une neuroimagerie et des bilans biologiquesadéquats [20].

En outre, la prise en charge de notre patient a révélédes symptdmes psychiatriques qui étaient sensibles a
I’antipsychotique atypique (Rispéridone). Selon la littérature existante[11, 18], les anxiolytiques, les
antipsychotiques,et les anticonvulsivants sont recommandés et sont destinésa controler les manifestations
neuropsychiatriques,en concomitance avec une réhydratation appropriée afinde maintenir 1’équilibre
électrodynamique et hémodynamique.Compte tenu du nombre trés limité de casdisponibles dans la littérature, il
n’est pas possible al’heure actuelle de recommander un médicament antipsychotiquepar rapport a un autre sur le
plan del’efficacité [21].

Quelques cas de psychose secondaire a une maladiede Fahr ont manifesté une résistance a I’halopéridol
[22].Cependant, un patient de 57 ans atteint de syndromede Fahr, avec des manifestations neuropsychiatriques atype
de symptdmes maniaques avec une insomnie et undélire de grandeur, a démontré une excellente réponsea de faibles
doses d’halopéridol (2 mg/jour) aprés seulement3 jours de traitement [21]. Le clonazépam et lesantipsychotiques
atypiques offrent un avantage unique.

Dans le traitement du syndrome de Fahr [21]. La prise encharge a long terme par un antipsychotique de
deuxiémegénération peut présenter un profil d’effets indésirablesplus sir par rapport a I’halopéridol et doit étre
envisagéepour le traitement d’entretien [21]. Par exemple,Roiter et al. [23] ont rapporté le cas d’un patient 4géde 58
ans ayant présenté un premier épisode maniaqueavec caractéristiques psychotiques et calcifications desnoyaux gris
centraux, et qui a bien répondu a une polymédication par le valproate et la quétiapine administréséquentiellement,
avec amélioration considérable descomportements, de I’humeur et des symptdmes psychotiques.Les caractéristiques
psychotiques concomitantes ausyndrome de Fahr et manifestant une bonne réponse ala clozapine ont été
documentées.

Un patient tunisienatteint du syndrome de Fahr a présenté a ’age de 56 ans, une irritabilité, une agression, un délire
de persécution,une insomnie, des fugues, des convulsions, des symptémesextrapyramidaux, des tremblements
posturaux etune ataxie cérébelleuse. Le patient a été mis sous clozapine,avec une résolution des symptdmes
psychotiquesaprés quatre semaines de traitement [24].

Enfin, notre cas a mis en évidence la nécessité depoursuivre les recherches dans ce domaine spécifiqueavec un focus
sur les interventions pharmacologiques.
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Conclusion:-

Il ressort de cette vignette que les psychiatresdevraient rechercher la présence d’anomalies du
métabolismephosphocalcique et des calcifications intracranienneschez les patients présentant des
symptomespsychotiques. La littérature publiée sur cesujet est limitée et principalement basée sur des rapportsde
cas.La gestion de la maladie de Fahr est parfois difficile.Une meilleure compréhension de ses voies biologiqueset de
ses mécanismes génétiques pourrait améliorer le pronostic pour ce groupe particulier de patients
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