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1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS 
ET 

PHARMACIENS 
 
 

PROFESSEURS : 
 

Mai et Octobre 1981 
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih    Chirurgie Cardio-Vasculaire 
Pr. TAOBANE Hamid*     Chirurgie Thoracique 
 
Mai et Novembre 1982 
Pr. BENOSMAN  Abdellatif    Chirurgie Thoracique 
 
Novembre 1983 
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI   Rhumatologie 
 
Décembre 1984 
Pr. MAAOUNI Abdelaziz    Médecine Interne – Clinique Royale 
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi    Anesthésie -Réanimation 
Pr. SETTAF Abdellatif     pathologie Chirurgicale 

 

 

 

 

 



 

Novembre et Décembre 1985 
Pr. BENJELLOUN   Halima    Cardiologie 
Pr. BENSAID  Younes     Pathologie Chirurgicale 
Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa  Neurologie 
 
Janvier, Février et Décembre 1987 
Pr. AJANA Ali      Radiologie 
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria   Gastro-Entérologie     
Pr. EL YAACOUBI Moradh    Traumatologie Orthopédie 
Pr. ESSAID EL FEYDI  Abdellah    Gastro-Entérologie 
Pr. LACHKAR Hassan      Médecine Interne 
Pr. YAHYAOUI Mohamed    Neurologie 
 

Décembre 1988 
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib  Chirurgie Pédiatrique 
Pr. DAFIRI Rachida     Radiologie 
Pr. HERMAS Mohamed      Traumatologie Orthopédie 
 

Décembre 1989  
Pr. ADNAOUI Mohamed     Médecine Interne –Doyen de la FMPR 
Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*  Cardiologie 
Pr. CHAD Bouziane     Pathologie Chirurgicale 
Pr. OUAZZANI Taïbi Mohamed Réda   Neurologie 
 
Janvier et Novembre 1990 
Pr. CHKOFF Rachid     Pathologie Chirurgicale 
Pr. HACHIM Mohammed*    Médecine-Interne 
Pr. KHARBACH  Aîcha     Gynécologie -Obstétrique 
Pr. MANSOURI Fatima     Anatomie-Pathologique 
Pr. TAZI Saoud Anas     Anesthésie Réanimation 
 
Février Avril Juillet et Décembre 1991 
Pr. AL HAMANY  Zaîtounia    Anatomie-Pathologique 
Pr. AZZOUZI Abderrahim    Anesthésie  Réanimation –Doyen de la FMPO 
Pr. BAYAHIA Rabéa     Néphrologie 
Pr. BELKOUCHI  Abdelkader    Chirurgie Générale 
Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif  Chirurgie Générale 
Pr. BENSOUDA  Yahia     Pharmacie galénique 
Pr. BERRAHO Amina     Ophtalmologie 
Pr. BEZZAD Rachid     Gynécologie Obstétrique 
Pr. CHABRAOUI Layachi    Biochimie et Chimie 
Pr. CHERRAH  Yahia     Pharmacologie 
Pr. CHOKAIRI Omar     Histologie Embryologie 
Pr. KHATTAB Mohamed    Pédiatrie 
Pr. SOULAYMANI Rachida     Pharmacologie – Dir. du Centre National PV 
Pr. TAOUFIK Jamal     Chimie thérapeutique 
 
Décembre  1992 
Pr. AHALLAT Mohamed    Chirurgie Générale 
Pr. BENSOUDA Adil     Anesthésie Réanimation 
Pr. BOUJIDA Mohamed Najib    Radiologie 



Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza   Gastro-Entérologie 
Pr. CHRAIBI  Chafiq     Gynécologie Obstétrique 
Pr. DAOUDI Rajae     Ophtalmologie 
Pr. DEHAYNI Mohamed*    Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL OUAHABI Abdessamad               Neurochirurgie 
Pr. FELLAT Rokaya     Cardiologie 
Pr. GHAFIR Driss*     Médecine Interne 
Pr. JIDDANE Mohamed     Anatomie 
Pr. TAGHY Ahmed     Chirurgie Générale 
Pr. ZOUHDI Mimoun     Microbiologie 
 
 
 
 
 
 

Mars 1994 
Pr. BENJAAFAR Noureddine    Radiothérapie 
Pr. BEN RAIS Nozha     Biophysique 
Pr. CAOUI Malika                            Biophysique 
Pr. CHRAIBI  Abdelmjid     Endocrinologie et Maladies Métaboliques 
Pr. EL AMRANI Sabah      Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL AOUAD Rajae     Immunologie 
Pr. EL BARDOUNI Ahmed    Traumato-Orthopédie 
Pr. EL HASSANI My Rachid    Radiologie  
Pr. ERROUGANI Abdelkader    Chirurgie Générale- Directeur  CHIS 
Pr. ESSAKALI Malika     Immunologie 
Pr. ETTAYEBI Fouad     Chirurgie Pédiatrique 
Pr. HADRI Larbi*      Médecine Interne 
Pr. HASSAM Badredine     Dermatologie 
Pr. IFRINE Lahssan     Chirurgie Générale 
Pr. JELTHI Ahmed     Anatomie Pathologique 
Pr. MAHFOUD Mustapha    Traumatologie – Orthopédie 
Pr. MOUDENE Ahmed*     Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du  SS 
Pr. RHRAB Brahim     Gynécologie –Obstétrique 
Pr. SENOUCI Karima     Dermatologie 
 
 
 
 

Mars 1994 
Pr. ABBAR Mohamed*     Urologie 
Pr. ABDELHAK M’barek    Chirurgie – Pédiatrique 
Pr. BELAIDI Halima     Neurologie 
Pr. BRAHMI Rida Slimane    Gynécologie Obstétrique 
Pr. BENTAHILA  Abdelali    Pédiatrie 
Pr. BENYAHIA Mohammed Ali   Gynécologie – Obstétrique 
Pr. BERRADA Mohamed Saleh    Traumatologie – Orthopédie 
Pr. CHAMI Ilham      Radiologie 
Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae    Ophtalmologie 
Pr. EL ABBADI Najia     Neurochirurgie 
Pr. HANINE Ahmed*     Radiologie 
Pr. JALIL Abdelouahed     Chirurgie Générale 
Pr. LAKHDAR Amina     Gynécologie Obstétrique 
Pr. MOUANE Nezha     Pédiatrie 
 
 
 
 
 
 

Mars 1995 

Pr. ABOUQUAL Redouane    Réanimation Médicale 
Pr. AMRAOUI Mohamed    Chirurgie Générale 
Pr. BAIDADA Abdelaziz     Gynécologie Obstétrique 
Pr. BARGACH Samir     Gynécologie Obstétrique 



Pr. CHAARI Jilali*     Médecine Interne 
Pr. DIMOU M’barek*     Anesthésie Réanimation – Dir.  HMIM  
Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine*   Anesthésie Réanimation 
Pr. EL MESNAOUI Abbes    Chirurgie Générale 
Pr. ESSAKALI  HOUSSYNI Leila   Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. HDA Abdelhamid*     Cardiologie - Directeur  ERSM 
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed  Urologie 
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia   Ophtalmologie   
Pr. SEFIANI Abdelaziz     Génétique 
Pr. ZEGGWAGH Amine Ali    Réanimation Médicale 
 

Décembre 1996 
Pr. AMIL Touriya*     Radiologie 
Pr. BELKACEM Rachid     Chirurgie Pédiatrie 
Pr. BOULANOUAR Abdelkrim    Ophtalmologie 
Pr. EL  ALAMI EL FARICHA EL Hassan  Chirurgie Générale 
Pr. GAOUZI Ahmed     Pédiatrie 
Pr. MAHFOUDI M’barek*    Radiologie 
Pr. MOHAMMADI Mohamed    Médecine Interne 
Pr. OUADGHIRI Mohamed    Traumatologie-Orthopédie 
Pr. OUZEDDOUN Naima    Néphrologie 
Pr. ZBIR EL Mehdi*     Cardiologie   
 
 
 
 
 
 

Novembre 1997 
Pr. ALAMI Mohamed Hassan    Gynécologie-Obstétrique 
Pr. BEN SLIMANE  Lounis    Urologie 
Pr. BIROUK Nazha     Neurologie 
Pr. CHAOUIR  Souad*     Radiologie 
Pr. ERREIMI Naima     Pédiatrie 
Pr. FELLAT Nadia      Cardiologie 
Pr. HAIMEUR Charki*     Anesthésie Réanimation 
Pr. KADDOURI Noureddine        Chirurgie Pédiatrique 
Pr. KOUTANI Abdellatif     Urologie 
Pr. LAHLOU Mohamed Khalid     Chirurgie Générale 
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ    Pédiatrie 
Pr. OUAHABI Hamid*     Neurologie 
Pr. TAOUFIQ Jallal     Psychiatrie 
Pr. YOUSFI MALKI  Mounia    Gynécologie Obstétrique 
 

Novembre 1998 
Pr. AFIFI RAJAA      Gastro-Entérologie 
Pr. BENOMAR  ALI     Neurologie – Doyen Abulcassis 
Pr. BOUGTAB   Abdesslam    Chirurgie Générale 
Pr. ER RIHANI  Hassan     Oncologie Médicale 
Pr. EZZAITOUNI  Fatima    Néphrologie 
Pr. LAZRAK  Khalid *     Traumatologie  Orthopédie 
Pr. BENKIRANE  Majid*    Hématologie 
Pr. KHATOURI ALI*     Cardiologie 
Pr. LABRAIMI  Ahmed*     Anatomie Pathologique 
 
 
 
 
 
 
 

 
 



Janvier 2000 
Pr. ABID Ahmed*      Pneumophtisiologie 
Pr. AIT OUMAR Hassan     Pédiatrie 
Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd  Pédiatrie 
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine    Pneumo-phtisiologie 
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer   Chirurgie Générale 
Pr. ECHARRAB El Mahjoub    Chirurgie Générale 
Pr. EL FTOUH Mustapha     Pneumo-phtisiologie 
Pr. EL MOSTARCHID Brahim*   Neurochirurgie 
Pr. ISMAILI Hassane*     Traumatologie Orthopédie 
Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*    Anesthésie-Réanimation 
Pr. TACHINANTE Rajae     Anesthésie-Réanimation 
Pr. TAZI MEZALEK Zoubida    Médecine Interne 
 

Novembre 2000 

Pr. AIDI Saadia      Neurologie 
Pr. AIT OURHROUI Mohamed    Dermatologie 
Pr. AJANA  Fatima Zohra    Gastro-Entérologie 
Pr. BENAMR Said      Chirurgie Générale 
Pr. CHERTI Mohammed     Cardiologie 
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma  Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL HASSANI Amine     Pédiatrie 
Pr. EL KHADER Khalid     Urologie 
Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*   Rhumatologie 
Pr. GHARBI Mohamed El Hassan   Endocrinologie et Maladies Métaboliques 
Pr. HSSAIDA Rachid*     Anesthésie-Réanimation 
Pr. LAHLOU Abdou     Traumatologie Orthopédie 
Pr. MAFTAH Mohamed*    Neurochirurgie 
Pr. MAHASSINI Najat     Anatomie Pathologique 
Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae   Pédiatrie 
Pr. NASSIH Mohamed*     Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale 
Pr. ROUIMI Abdelhadi*     Neurologie 
 
Décembre 2000 
Pr. ZOHAIR ABDELAH*    ORL 
 

Décembre 2001 
Pr. ABABOU Adil      Anesthésie-Réanimation 
Pr. BALKHI Hicham*     Anesthésie-Réanimation 
Pr. BENABDELJLIL Maria    Neurologie 
Pr. BENAMAR Loubna     Néphrologie 
Pr. BENAMOR Jouda     Pneumo-phtisiologie 
Pr. BENELBARHDADI Imane    Gastro-Entérologie 
Pr. BENNANI Rajae     Cardiologie 
Pr. BENOUACHANE Thami    Pédiatrie 
Pr. BEZZA Ahmed*     Rhumatologie 
Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi     Anatomie 
Pr. BOUMDIN El Hassane*    Radiologie 
Pr. CHAT Latifa      Radiologie 
Pr. DAALI Mustapha*     Chirurgie Générale 
Pr. DRISSI Sidi Mourad*     Radiologie 



Pr. EL HIJRI Ahmed     Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid   Neuro-Chirurgie 
Pr. EL MADHI Tarik     Chirurgie-Pédiatrique 
Pr. EL OUNANI Mohamed    Chirurgie Générale 
Pr. ETTAIR Said      Pédiatrie 
Pr. GAZZAZ Miloudi*     Neuro-Chirurgie 
Pr. HRORA Abdelmalek     Chirurgie Générale 
Pr. KABBAJ Saad      Anesthésie-Réanimation 
Pr. KABIRI EL Hassane*     Chirurgie Thoracique 
Pr. LAMRANI Moulay Omar    Traumatologie Orthopédie 
Pr. LEKEHAL Brahim     Chirurgie Vasculaire Périphérique 
Pr. MAHASSIN Fattouma*    Médecine Interne 
Pr. MEDARHRI Jalil     Chirurgie Générale 
Pr. MIKDAME Mohammed*    Hématologie Clinique 
Pr. MOHSINE Raouf     Chirurgie Générale 
Pr. NOUINI Yassine     Urologie 
Pr. SABBAH Farid     Chirurgie Générale 
Pr. SEFIANI Yasser     Chirurgie Vasculaire Périphérique 
Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia  Pédiatrie 
 
Décembre 2002  

 

Pr. AL BOUZIDI Abderrahmane*   Anatomie Pathologique 
Pr. AMEUR Ahmed *     Urologie 
Pr. AMRI Rachida      Cardiologie 
Pr. AOURARH Aziz*     Gastro-Entérologie 
Pr. BAMOU  Youssef *     Biochimie-Chimie 
Pr. BELMEJDOUB  Ghizlene*    Endocrinologie et Maladies Métaboliques 
Pr. BENZEKRI Laila     Dermatologie 
Pr. BENZZOUBEIR Nadia    Gastro-Entérologie 
Pr. BERNOUSSI  Zakiya     Anatomie Pathologique 
Pr. BICHRA Mohamed Zakariya*   Psychiatrie 
Pr. CHOHO Abdelkrim  *    Chirurgie Générale 
Pr. CHKIRATE Bouchra     Pédiatrie 
Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair  Chirurgie Pédiatrique 
Pr. EL HAOURI Mohamed *    Dermatologie 
Pr. EL MANSARI Omar*    Chirurgie Générale 
Pr. FILALI ADIB Abdelhai    Gynécologie Obstétrique 
Pr. HAJJI  Zakia      Ophtalmologie 
Pr. IKEN Ali      Urologie 
Pr. JAAFAR Abdeloihab*    Traumatologie Orthopédie 
Pr. KRIOUILE Yamina     Pédiatrie 
Pr. LAGHMARI  Mina     Ophtalmologie 
Pr. MABROUK Hfid*     Traumatologie Orthopédie 
Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*   Gynécologie Obstétrique 
Pr. MOUSTAGHFIR Abdelhamid*   Cardiologie 
Pr. NAITLHO Abdelhamid*    Médecine Interne 
Pr. OUJILAL Abdelilah     Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. RACHID Khalid *     Traumatologie Orthopédie 
Pr. RAISS  Mohamed     Chirurgie Générale 
Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*    Pneumophtisiologie 



Pr. RHOU Hakima      Néphrologie 
Pr. SIAH  Samir *      Anesthésie Réanimation 
Pr. THIMOU Amal     Pédiatrie 
Pr. ZENTAR Aziz*     Chirurgie Générale 
 
Janvier 2004 
Pr. ABDELLAH El Hassan    Ophtalmologie 
Pr. AMRANI Mariam      Anatomie Pathologique  
Pr. BENBOUZID Mohammed Anas    Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. BENKIRANE Ahmed*    Gastro-Entérologie 
Pr. BOUGHALEM Mohamed*     Anesthésie Réanimation 
Pr. BOULAADAS  Malik    Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale  
Pr. BOURAZZA  Ahmed*     Neurologie  
Pr. CHAGAR Belkacem*     Traumatologie Orthopédie 
Pr. CHERRADI Nadia      Anatomie Pathologique 
Pr. EL FENNI Jamal*     Radiologie   
Pr. EL HANCHI  ZAKI     Gynécologie Obstétrique  
Pr. EL KHORASSANI Mohamed    Pédiatrie  
Pr. EL YOUNASSI  Badreddine*   Cardiologie  
Pr. HACHI Hafid       Chirurgie Générale 
Pr. JABOUIRIK Fatima      Pédiatrie  
Pr. KHABOUZE Samira     Gynécologie Obstétrique 
Pr. KHARMAZ Mohamed     Traumatologie Orthopédie  
Pr. LEZREK Mohammed*    Urologie  
Pr. MOUGHIL  Said      Chirurgie Cardio-Vasculaire  
Pr. OUBAAZ Abdelbarre*    Ophtalmologie 
Pr. TARIB Abdelilah*     Pharmacie Clinique  
Pr. TIJAMI  Fouad      Chirurgie Générale 
Pr. ZARZUR  Jamila      Cardiologie   
 

Janvier 2005 
Pr. ABBASSI Abdellah     Chirurgie Réparatrice et Plastique 
Pr. AL KANDRY Sif Eddine*    Chirurgie Générale 
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid    Microbiologie 
Pr. ALLALI Fadoua     Rhumatologie 
Pr. AMAZOUZI Abdellah    Ophtalmologie 
Pr. AZIZ Noureddine*     Radiologie 
Pr. BAHIRI Rachid     Rhumatologie 
Pr. BARKAT Amina     Pédiatrie 
Pr. BENHALIMA Hanane    Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale 
Pr. BENYASS Aatif     Cardiologie 
Pr. BERNOUSSI Abdelghani    Ophtalmologie 
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed  Ophtalmologie 
Pr. DOUDOUH Abderrahim*    Biophysique 
Pr. EL HAMZAOUI Sakina*    Microbiologie 
Pr. HAJJI Leila      Cardiologie  (mise en disponibilité) 
Pr. HESSISSEN Leila     Pédiatrie 
Pr. JIDAL Mohamed*     Radiologie 
Pr. LAAROUSSI Mohamed    Chirurgie Cardio-vasculaire 
Pr. LYAGOUBI Mohammed    Parasitologie 
Pr. NIAMANE Radouane*    Rhumatologie 
Pr. RAGALA Abdelhak     Gynécologie Obstétrique 



Pr. SBIHI Souad      Histo-Embryologie Cytogénétique 
Pr. ZERAIDI Najia     Gynécologie Obstétrique 
 

Décembre 2005  
Pr. CHANI Mohamed     Anesthésie Réanimation  
 

Avril 2006 
Pr. ACHEMLAL Lahsen*    Rhumatologie      
Pr. AKJOUJ Said*      Radiologie 
Pr. BELMEKKI Abdelkader*    Hématologie 
Pr. BENCHEIKH Razika     O.R.L 
Pr. BIYI Abdelhamid*     Biophysique 
Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine   Chirurgie - Pédiatrique  
Pr. BOULAHYA Abdellatif*    Chirurgie Cardio – Vasculaire 
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas   Gynécologie Obstétrique 
Pr. DOGHMI Nawal     Cardiologie 
Pr. ESSAMRI Wafaa     Gastro-entérologie 
Pr. FELLAT Ibtissam     Cardiologie 
Pr. FAROUDY Mamoun     Anesthésie Réanimation 
Pr. GHADOUANE Mohammed*   Urologie 
Pr. HARMOUCHE Hicham    Médecine Interne  
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*    Anesthésie Réanimation 
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*    Microbiologie 
Pr. JROUNDI Laila     Radiologie 
Pr. KARMOUNI Tariq     Urologie 
Pr. KILI Amina      Pédiatrie  
Pr. KISRA Hassan      Psychiatrie 
Pr. KISRA Mounir      Chirurgie – Pédiatrique 
Pr. LAATIRIS  Abdelkader*    Pharmacie Galénique 
Pr. LMIMOUNI Badreddine*    Parasitologie 
Pr. MANSOURI Hamid*     Radiothérapie 
Pr. OUANASS Abderrazzak    Psychiatrie 
Pr. SAFI Soumaya*     Endocrinologie 
Pr. SEKKAT Fatima Zahra    Psychiatrie 
Pr. SOUALHI Mouna     Pneumo – Phtisiologie 
Pr. TELLAL Saida*     Biochimie 
Pr. ZAHRAOUI Rachida     Pneumo – Phtisiologie 
 

Octobre 2007 
Pr. ABIDI Khalid      Réanimation médicale 
Pr. ACHACHI Leila     Pneumo phtisiologie 
Pr. ACHOUR Abdessamad*    Chirurgie générale 
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*    Chirurgie cardio vasculaire 
Pr. AMHAJJI Larbi*     Traumatologie orthopédie 
Pr. AMMAR Haddou*     ORL 
Pr. AOUFI Sarra      Parasitologie 
Pr. BAITE Abdelouahed*    Anesthésie réanimation 
Pr. BALOUCH Lhousaine*    Biochimie-chimie 
Pr. BENZIANE Hamid*     Pharmacie clinique 
Pr. BOUTIMZINE Nourdine    Ophtalmologie 
Pr. CHARKAOUI Naoual*    Pharmacie galénique 



Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*    Chirurgie générale 
Pr. ELABSI Mohamed      Chirurgie générale 
Pr. EL MOUSSAOUI Rachid    Anesthésie réanimation 
Pr. EL OMARI Fatima     Psychiatrie 
Pr. GANA Rachid      Neuro chirurgie 
Pr. GHARIB Noureddine     Chirurgie plastique et réparatrice 
Pr. HADADI Khalid*     Radiothérapie 
Pr. ICHOU Mohamed*     Oncologie médicale 
Pr. ISMAILI Nadia     Dermatologie 
Pr. KEBDANI Tayeb     Radiothérapie 
Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*    Anesthésie réanimation 
Pr. LOUZI Lhoussain*     Microbiologie 
Pr. MADANI Naoufel     Réanimation médicale 
Pr. MAHI Mohamed*     Radiologie 
Pr. MARC Karima      Pneumo phtisiologie 
Pr. MASRAR Azlarab     Hématologie biologique 
Pr. MOUTAJ Redouane *    Parasitologie 
Pr. MRABET Mustapha*     Médecine préventive santé publique et hygiène 
Pr. MRANI Saad*      Virologie 
Pr. OUZZIF Ez zohra*     Biochimie-chimie 
Pr. RABHI Monsef*     Médecine interne 
Pr. RADOUANE Bouchaib*    Radiologie 
Pr. SEFFAR Myriame     Microbiologie 
Pr. SEKHSOKH Yessine*    Microbiologie 
Pr. SIFAT Hassan*     Radiothérapie 
Pr. TABERKANET Mustafa*    Chirurgie vasculaire périphérique 
Pr. TACHFOUTI Samira     Ophtalmologie 
Pr. TAJDINE Mohammed Tariq*   Chirurgie générale 
Pr. TANANE Mansour*     Traumatologie orthopédie 
Pr. TLIGUI Houssain     Parasitologie 
Pr. TOUATI Zakia      Cardiologie 
 
 
 
 
 

Décembre 2007 
 

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN   Ophtalmologie 
 
 

Décembre 2008 
 
 
 
 

Pr  ZOUBIR Mohamed*       Anesthésie Réanimation 
Pr TAHIRI My El Hassan*    Chirurgie Générale 
Mars 2009 
Pr. ABOUZAHIR Ali*     Médecine interne 
Pr. AGDR Aomar*      Pédiatre 
Pr. AIT ALI Abdelmounaim*    Chirurgie Générale 
Pr. AIT BENHADDOU El hachmia   Neurologie 
Pr. AKHADDAR Ali*     Neuro-chirurgie 
Pr. ALLALI Nazik      Radiologie 
Pr. AMAHZOUNE Brahim*    Chirurgie Cardio-vasculaire 



Pr. AMINE Bouchra     Rhumatologie 
Pr. ARKHA Yassir      Neuro-chirurgie 
Pr. AZENDOUR Hicham*    Anesthésie Réanimation  
Pr. BELYAMANI Lahcen*    Anesthésie Réanimation 
Pr. BJIJOU Younes     Anatomie 
Pr. BOUHSAIN Sanae*     Biochimie-chimie 
Pr. BOUI Mohammed*     Dermatologie 
Pr. BOUNAIM Ahmed*     Chirurgie Générale 
Pr. BOUSSOUGA Mostapha*    Traumatologie orthopédique 
Pr. CHAKOUR Mohammed *    Hématologie biologique  
Pr. CHTATA Hassan Toufik*    Chirurgie vasculaire périphérique 
Pr. DOGHMI Kamal*     Hématologie clinique 
Pr. EL MALKI Hadj Omar    Chirurgie Générale 
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Le syndrome de Fahr a été défini par Theodor Fahr en 1930 par la 

présence de calcifications intracérébrales bilatérales et symétriques, non 

artériosclérotiques, localisées aux noyaux gris centraux (1). Cette maladie 

apparaît généralement entre l'âge de 40-60 ans. 

Les manifestations cliniques sont diverses, mais comportent en premier 

lieu des signes neuropsychiatriques. Les troubles neurologiques sont 

polymorphes : crises épileptiques généralisées tonico-cloniques ou partielles, 

troubles cognitifs, syndrome extrapyramidal et, plus rarement, syndrome 

pyramidal ou cérébelleux, syndrome d’hypertension intracrânienne ou 

chorée(2). 

Cette entité, dont la physiopathologie reste non élucidée, est associée à 

des troubles du métabolisme phosphocalcique et principalement à une 

hypoparathyroidie. 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 ou sporadique(2). 

Certains auteurs (3,4) proposent une classification des désordres 

observés dans le syndrome de Fahr en trois catégories : 

� Le premier groupe est celui des SF en rapport avec des troubles du 

métabolisme phosphocalcique. Les signes cliniques comportent des crises 

d’épilepsie, et fréquemment des désordres psychologiques ; troubles du 

comportement, confusion, apathie, troubles de la concentration et de la 

mémoire qui sont réversibles dès la correction des anomalies 

métaboliques. 

� Dans le second groupe, les anomalies cliniques sont associées à des cas 

sporadiques de calcifications des NGC, découvertes le plus souvent à 

l’adolescence. Les signes d’appels dépendent de la localisation des 
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calcifications : mouvements anormaux, syndrome cérébelleux, syndrome 

pyramidal, des crises de tétanie et une épilepsie peuvent être observées. 

La progression des troubles est lente. 

� Le troisième groupe est représenté par les cas familiaux, sans anomalies 

du métabolisme phosphocalcique, appelé maladie de Fahr.  

L’examen diagnostique de choix du syndrome de Fahr est la 

tomodensitométrie cérébrale, qui permet de montrer des calcifications 

intracérébrales, bilatérales et symétriques, intéressant les noyaux gris centraux. 

De même, l’IRM cérébrale, lorsqu’elle est pratiquée, révèle des hyper signaux 

sur les séquences pondérées T2 touchant les mêmes sites(1). 

L’évolution des calcifications intracérébrales sous traitement est variable 

selon les auteurs, Celles-ci peuvent diminuer de volume, elles peuvent rester 

inchangées voire évoluer(2). Le retard diagnostic limite dans certains cas 

l’efficacité thérapeutique. 

Nous rapportons l’observation de syndrome de Fahr admis au service de 

réanimation médicale de l’hôpital militaire Mohammed V de rabat, découvert 

suite à un accident vasculaire cérébrale ischémique, et nous essayons d’établir 

une relation entre la pathologie vasculaire et cette entité rare avec revue de la 

littérature. 
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Patient âgé de 51 ans admis au service de réanimation médicale pour 

prise en charge d’un coma post critique. 

Dans ses antécédents  on note une HTA sous nicardipine, un DNID, une 

épilepsie sous Valproate de sodium mais sans observance thérapeutique et on 

rapporte un cas similaire dans la famille. 

L’histoire de sa maladie remonte à une quinzaine de jours où la famille 

rapporte une notion de dysarthrie, de difficulté de marcher, un déséquilibre 

permanent obligeant le malade à prendre des béquilles, toutefois on rapporte des 

céphalées modérées et des  troubles de mémoire quasi constantes  avec des 

périodes de crises convulsives récemment apparues et cédant spontanément. 

24h avant son admission à l’hôpital, le patient a présenté une paralysie 

faciale et une hémiparésie droite ce qui à motivé  la famille a consulté aux 

urgences de l’hôpital. 

A l’examen, le patient est confus, hémiparétique du côté droit avec une 

paralysie faciale constante, eupnéique. La pression artérielle était à 19/10 

mmHg, sa nuque est souple et le reste de l’examen est sans particularité. 

L’évolution à court terme a été marquée par la survenue d’un état de mal 

convulsif posant l’indication d’une intubation et sédation continue. 

Le scanner cérébral sans injection complété par une IRM montre une 

atrophie cortico sous corticale avec une discrète  hypodensité  temporale gauche 

et des calcifications bilatérales des noyaux gris centraux. 

Le diagnostic de maladie de Fahr a été évoqué et nous avons complété le 

bilan par un bilan phosphocalcique qui a révélé une hypocalcémie alors que le 

dosage de la PTH était normal éliminant une dysparathyroidie. 

Le reste du bilan biologique était sans anomalie. 
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L’ECG montre une légère hypertrophie ventriculaire gauche et un 

allongement de QT. 

L’EEG montre un ralentissement de fond avec présence de crises 

convulsives infra cliniques incitant de mettre le patient plus tard sous 

Lévétiracétame. 

Le diagnostic retenu est celui de syndrome de Fahr dû au traitement par 

les antiépileptique donnant lieu à une hypocalcémie chronique source de 

calcification au niveau des noyaux gris centraux. 

Le patient a bénéficié d’un traitement à base de sels de calcium associé à 

la vitamine D, d´Anti coagulation et d´antiagrégant plaquettaire, puis sevrage 

progressif et extubation. 

Apres le patient a été transféré au service de neurologie pour suites de 

soins. 
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Figure 1 : TDM cérébrale: calcifications bilatérale des noyaux 
gris centraux avec une hypodensité temporale gauche 
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I. DEFINITION  

Dans la littérature, le terme « maladie de Fahr » est utilisé pour les 

formes idiopathiques et le terme « syndrome de Fahr » pour les calcifications 

secondaires. Tout fois, dans une revue de Manyam (5), on peut lire 35 

dénominations différentes, utilisés depuis 1939 (tableau 1), par exemple « strio-

pallido-dentate calcifications », « idiopathic brain calcifications », « idiopathic 

basal ganglia calcification » (IBGC), etc.  

Actuellement le syndrome de Fahr demeure une entité discutée, bien 

que, de nombreux travaux anatomopathologiques, histochimiques, cliniques et 

radiologiques réalisés permettant une meilleure connaissance de l'affection.  

Dans notre étude on définit le syndrome de Fahr par la présence de 

calcifications intracérébrales bilatérales et symétriques, non artériosclérotiques, 

localisées aux noyaux gris centraux.  

Year Descriptive term 

1939 Symmetric cerebral calcification [5] 

1943 Gross calcareous deposits in the corpora striata and 

dentate nuclei [6] 

1951 Calcification of the carpus striatum and dentate nuclei 

1954  Idiopathic calcification of cerebral capillaries  

1957 Symmetrical calcification of the basal ganglia  

1957 1957 Familial calcification of the basal ganglia 

1959 Calcification of the basal ganglia of the brain 

1960 Familial idiopathic cerebral calcifications 

1961 Idiopathic non arteriosclerotic calcification of cerebral 

vessels 
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1964 Familial bilateral vascular calcification in the central 

nervous system 

1966 Nonarteriosclerotic idiopathic cerebral calcification 

of the blood vessels 

1968 Calcification of the striopallidodentate system 

1969 Idiopathic familial cerebrovascular ferrocalcinosis 

1971 Familial calcification of the basal ganglions 

1974 Familial idiopathic basal ganglia calcification 

1976 Symmetrical calcification of brainstem ganglia 

1977 Familial idiopathic cerebral calcifications 

1977 Striopallidodentate calcifications 

1978 Pallido-dentate calcifications 

1979 Familial calcific dentato-striatal degeneration 

1979 Familial basal ganglia calcification 

1982 Fahr’s syndrome 

1983 Idiopathic familial basal ganglia calcification 

1983 Idiopathic calcification of the basal ganglia 

1983 Progressive idiopathic strio-pallido-dentate calcinosis 

1984 Idiopathic familial brain calcifications 

1985 Calcification of the basal ganglia 

1985 Symmetrical intracranial advanced pseudocalcium 

1986 Bilateral-symmetrical calcification of basal ganglia 

1987 Idiopathic non arteriosclerotic cerebral calcification 

1989 Familial idiopathic striopallidodentate calcifications 

1989 Idiopathic cerebral calcifications 
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1993 Familial idiopathic strio-pallido-dentate calcifications 

1997 Familial idiopathic brain calcification  

1997 Idiopathic basal ganglia calcification 

 

Tableau 1: Termes utilisés dans la littérature pour décrire les 
calcifications intéressant le striatum, le pallidum et le noyau dentelé (6). 
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II.  HISTORIQUE : 

La première description des calcifications des noyaux gris centraux 

remonte à 1850 par Delacour. Chez un homme de 56 ans présentant une raideur 

et une faiblesse des membres inférieurs avec tremblement, décédant à la suite  

d’une diarrhée sévère, hypotension et  coma. L'examen anatomopathologique a 

montré des calcifications des NGC et la sclérose bilatérale. Delacour conclu que 

plus de recherche était nécessaires pour comprendre cette condition puisqu’il n’y 

a pas de cas similaire auparavant (6). 

Bamberger en 1855 a décrit l'entité histopathologique des calcifications 

des petits vaisseaux cérébraux chez une femme qui avait un retard mentale et 

des convulsions (6). 

Plus de cinquante ans plus tard, Pick (1902 et 1903), signale la présence 

de calcifications cérébrales symétriques des noyaux gris de la base du cerveau 

découvertes chez trois sujets jeunes, décédés en milieu psychiatrique et connus 

pour avoir présentés des crises de tétanie. Il établit donc un lien entre ces 

calcifications et l'existence d'une tétanie (3). 

Ostertag en 1929 a reconnu la présence d'une substance albuminoïde qui 

a servi de nid pour la calcification (3). 

En 1930, l'anatomopathologiste allemand Karl Théodor Fahr rapporte 

l'observation d'un homme,  de 81 ans avec une longue histoire de démence et qui 

avait une fièvre, toux, ulcère de décubitus, immobilité sans paralysie. Le  Patient 

est décédé trois jours plus tard. À l’autopsie des calcifications bilatérales et 

symétriques des noyaux gris centraux et des noyaux dentelés du cervelet ont été  

mises en évidence, en l'absence de lésion d'artériosclérose (6). 

On définira par la suite le syndrome de Fahr par la présence de 

calcifications non artériosclérotiques des noyaux gris centraux. Le nom de Fahr 
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est alors associé à toutes les formes de calcifications bilatérales des noyaux gris 

centraux et autres parties du cerveau. Pourtant une description histologique est 

déjà rapportée dans de nombreux travaux par Virchow en 1854 et Bamberger en 

1855 (6). 

Cinq ans plus tard Fritzsche a donné la première description 

radiographique de la maladie en 1935 sur des radiographies du crâne (3).  

Eaton et Haines en 1939(9) attirent l'attention sur la relative fréquence 

des calcifications des noyaux gris centraux dans l'hypoparathyroïdie chronique. 

La responsabilité de l'hypoparathyroïdie est longtemps considérée comme 

majeure dans cette affection (10), mais Ben Hamida (1972) rapporte 

l'observation d'une femme de 53 ans présentant des calcifications bilatérales et 

symétriques des noyaux gris centraux sans aucun signe biologique 

d'hypoparathyroïdie (11). La présence de ces calcifications en l'absence de 

troubles du métabolisme phosphocalcique est par la suite largement démontrée 

avec l'arrivée du scanner (12, 13, 14, 15,16). 

 

III.  RAPPEL ANATOMOPHYSIOLOGIQUE DES NGC (17, 18, 19,20, 

21,22) : 

Le système des noyaux gris centraux (NGC) également appelé ganglions 

de la base est constitué d’un ensemble de structures sous-corticales comportant 

anatomiquement quatre noyaux principaux: 

� Striatum, composé de: 

 - Noyau caudé 

 - Putamen 

� Noyau lenticulaire, composé de: 

 - Putamen 
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 - Pallidum interne et externe 

� Noyau sub-thalamique 

� Substantia nigra ou substance noire. 

� Le thalamus représente la structure de relais des informations issues des 

noyaux gris centraux vers le cortex cérébral mais ne fait pas partie des 

noyaux gris centraux à proprement parler. 

 

 
Figure 2 : Les noyaux gris centraux 

 

Les connections des NGC entre eux et avec les autres structures 

cérébrales sont particulièrement complexes et encore imparfaitement compris. 

On considère que les NGC agissent comme un filtre capable de moduler les 

informations corticales par l'intermédiaire de boucles cortico-sous-corticales, on 

distingue: 
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A- Boucle cortico-striato-thalamo corticale  

Cette boucle nait de l'aire motrice supplémentaire (AMS) et va passer par 

différentes structures. En premier lieu, l'AMS se projette dans le striatum. Celui-

ci envoie un relais dans le pallidum interne. Le pallidum interne envoie un relais 

dans le thalamus et le thalamus envoie un relais dans l'AMS. Il s'agit bien d'une 

boucle cortico-striato-thalamo-corticale (le pallidum est zappé dans le nom). 

Cette boucle AMS -> striatum -> pallidum-> thalamus-> AMS est 

appelée boucle d'activation directe, et permet soit le déclenchement d'un 

mouvement, soit son amplification, ou encore sa diminution ou son inhibition. 

 

B- Boucle-cortico-striato-pallido-thalamo-corticale : 

Boucle d'activation indirecte, elle nait de l'aire motrice supplémentaire 

(AMS) et va passer par différentes structures. En premier lieu, l'AMS se projette 

dans le striatum. Celui-ci envoie un relais dans le pallidum externe par 

l'intermédiaire de fibres GABAergiques inhibitrices, puis le noyau sous-

thalamique. Celui-ci se projette à son tour, cette fois par des fibres excitatrices 

glutamatergiques, sur le pallidum interne. Cette voie exerce des effets 

inhibiteurs sur le thalamus et les noyaux prémoteurs du tronc cérébral. Elle est 

inhibée par les projections nigrostriées inhibitrices mettant en jeu des récepteurs 

dopaminergiques de type D2. Le pallidum externe envoie un relais dans le 

thalamus et le thalamus envoie un relais dans l'AMS. 

L’AMS-> le striatum -> le pallidum externe ->le noyau sous-thalamique-

>le pallidum interne ->le thalamus->l'AMS 

Cette voie module la voie directe. 
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Figure 3: Organisation physiologique des noyaux gris centraux : 
- : Boucle d’activation directe  
- : Boucle d’activation indirecte 
AMS : Aire motrice supplémentaire. GPe : Partie externe du pallidum. GPi : Partie interne du pallidu. 
VL : Partie ventro-latérale du thalamus .VA: Partie ventrale antérieure 

 

Les ganglions de la base sont essentiellement connus pour leur rôle dans 

le contrôle moteur, mais leur fonction ne se limite pas au traitement de 

l’information sensorimotrice (segmentaire, axiale et oculomotrice) : ils 

participent également à diverses fonctions cognitives (fonctions exécutives) et 

comportementales, dites limbiques (support des émotions et de la motivation). 

Leurs dysfonctionnements induisent soit des troubles moteurs avec 

production excessive de mouvements anormaux (hyperkinésie) soit une pauvreté 
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(akinésie) et un ralentissement de ceux-ci (bradykinésie), soit des tremblements 

comme dans la maladie de Parkinson. En deuxième lieu, les NGC jouent un rôle 

dans la cognition, l'humeur et les comportements non moteurs. 

 

IV.  ANATOMOPATHOLOGIE ET HISTOCHIMIE : 

Les premières descriptions anatomopathologiques détaillées sont 

rapportées par Delacour en 1850 et Fahr en 1930. Pendant longtemps l'examen 

anatomopathologique du cerveau était  l'outil majeur et unique du diagnostic des 

calcifications des noyaux gris centraux. 

 

1. Description anatomopathologique: (23, 24, 26, 25, 11, 27, 28, 29). 

a) Aspect macroscopique: 

L'aspect externe du cerveau peut être d'apparence normale. On peut 

parfois observer une atrophie corticale le plus souvent localisée (24, 25, 30). Sur 

les coupes transversales du cerveau, on met en évidence des calcifications 

bilatérales symétriques des noyaux gris centraux; elles se localisent 

préférentiellement aux noyaux caudés, aux noyaux lenticulaires (surtout le 

globus pallidus), au thalamus et aux noyaux dentelés du cervelet. Cependant 

elles ne sont pas confinées à ces structures et peuvent déborder sur la substance 

blanche voisine, en particulier du centre ovale et de la capsule interne. 

Les calcifications se présentent sous la forme de grains de sable tachetant 

les tranches de section. Leur juxtaposition aboutit à la formation de 

calcifications coralliformes ou à de véritables calculs intracérébraux. Elles sont 

de couleur gris-brunâtre ou brunâtre, de consistance dure, crissant sous le 

couteau. Les tranches de section des calcifications sont « irrégulières, rugueuses, 

et hérissées de fines aiguilles» (11). 
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Sur les coupes vertico-frontales on peut observer une dilatation modérée 

des ventricules latéraux. 

 

b) Aspect microscopique: 

� Microscopie optique : On distingue deux types de localisations: 

Les calcifications vasculaires: apparaissent comme des dépôts basophiles 

elles intéressent principalement les parois des vaisseaux des artères, des 

artérioles, des capillaires et des veines (Fig. 5) (3),  le réseau artériel étant plus 

touché que le réseau veineux. L’intima des vaisseaux impliqués est 

généralement préservée. La lumière des vaisseaux peut-être diminuée, voir 

exceptionnellement obstruée (3,31). 

Les calcifications intra-parenchymateuses: elles se présentent sous la 

forme de granulations intra-parenchymateuses (25) ou sous forme de 

concrétions plus importantes prenant alors la place du parenchyme nerveux. Les 

chercheurs voient rarement une gliose réactionnel et la perte de cellules, si elles 

existent elles restent discrètes et ne se voient qu'au contact des grosses 

concrétions (3). 

� Microscopie électronique : 

Les dépôts de minéraux apparaissent comme des matériaux amorphes ou 

cristallins entouré par une membrane basale. Les Granules de calcium sont vus 

dans le cytoplasme des cellules neuronales et gliales (31). La microscopie 

électronique à balayage a montrée un lien entre certains de ces organismes et des 

cellules gliales environnantes (Kobayashi et al, 1987). 

L’intima des vaisseaux impliqués est généralement préservée, mais 

prolifère occasionnellement pour réduire la lumière. Dans les cas graves les 

dépôts minéraux enveloppent toute la paroi du vaisseau. Les résultats 
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microscopiques sont différentes de celles de l'athérosclérose où les dépôts 

commencent dans l'intima (athérome) des grosses artères (3). 

 
Figure 4:  
(a) Photomicrographie du globus pallidus d'un patient avec minéralisation familiale des 
noyaux gris centraux et aucune anomalie du métabolisme du calcium. Lorsque les lésions sont 
étendues, les dépôts minéraux agrègent pour former des calculs du cerveau. Dans les zones 
moins touchées par les minéraux, les dépôts rectilignes suggèrent une origine vasculaire. 
(b) L'intima des vaisseaux est souvent épargnée, mais peut proliférer et réduire la lumière. 
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2. Histochimie: 

Selon de nombreux travaux, il semble bien établi aujourd'hui, l’existence 

d’une composante organique et une composante inorganique à ces dépôts. 

 

a) Partie inorganique: 

La partie inorganique représente 58 % à 75 % du volume total des 

calcifications. Elle se compose principalement de calcium et de phosphate. 

L'analyse détaillée de sa composition par Smeyers-Verbeke (1975) (32) 

laisse penser qu'il s'agit en fait d'hydroxyapatite. 

Initialement les amas sont formés de petits corps ronds ou nucléi de 1 à 2 

µ de diamètre qui, par dépôt de calcium et de phosphate, se transforment en de 

volumineuses ou larges concrétions. Ces dépôts s'organisent en couches 

concentriques. La concentration en calcium est constante d'une couche à une 

autre, alors que le phosphore est présent en grande concentration dans les 

nucléis ce qui indiquerait pour Smeyers-Verbeke que des matières contenant du 

phosphore organique sont présentes dans ces localisations (32). 

Plusieurs auteurs dont Tafani et collaborateurs en 1981 (33) et Bouras et 

collaborateurs en 1996 (34) se sont intéressés au rôle physiopathologique 

éventuel des éléments retrouvés à l’état de trace dans la composition 

histochimique des calcifications. Smeyers- Verbeke et collaborateurs comparent 

la teneur en éléments à l'état de trace des calcifications du syndrome de Fahr à 

celles d'autres hydroxyapatites tels que les calculs rénaux, l'os et les dents. Les 

taux de magnésium, de zinc, de fer, d'aluminium, de silicone sont tout à fait 

comparables dans les deux groupes. Par contre les concentrations de cuivre et de 

manganèse sont plus élevées dans les calcifications du syndrome de Fahr, cette 

différence étant plus marquée pour le manganèse. 
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Cependant, avant de conclure à une responsabilité éventuelle du 

manganèse dans la genèse des calcifications cérébrales du syndrome de Fahr, il 

faudrait que d'autres études biochimiques détaillées soient réalisées afin 

d'élucider le rôle de ces éléments à l'état de trace. 

 

b) Partie organique : 

L'existence d'une composante mucopolysaccharidique est probable. En 

effet les analyses effectuées sur la matrice décalcifiée et sur les corps ronds non 

calcifiés sont compatibles avec la présence des mucopolysaccharides neutres et 

acides sur lesquels se fixent secondairement des sels de calcium et d'autres 

substances (24, 30). 

L'hypothèse d'une composante organique mucopolysaccharidique est 

soutenue par de nombreux auteurs (35, 23, 25, 11, 36, 15, 37, 29). Par contre 

Smeyers-Verbeke et collaborateurs (1975) notent dans leur étude qu'il n'a pas été 

possible de mettre en évidence la présence des mucopolysaccharides dans les 

calcifications et privilégient l'hypothèse d'une composante protéique du stroma 

organique.  

 

V. EPIDEMIOLOGIE : 

Peu d’études de prévalence et de morbi-mortalité ont été réalisées sur ce 

sujet dans le monde et particulièrement en Afrique. Deux difficultés sont 

rencontrées. La première tient à la proportion inconnue de porteurs 

asymptomatiques. La seconde tient à la prévalence des calcifications des NGC 

liées à l'âge en population générale (5). 
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La prévalence de ces calcifications était estimée à moins de 1% en 

population générale mais des études récentes suggèrent une prévalence 

beaucoup plus élevée, de l'ordre de 15 à 20 %, et ces calcifications sont 

beaucoup plus communes chez les sujets âgés. Il n'existe pas actuellement de 

seuil permettant de classer ces calcifications comme pathologiques ou non en 

fonction de l'âge (2). 

Pour Barbançon, la maladie de FAHR est retrouvée dans les 2 sexes dans 

les mêmes proportions avec un âge de début de 34 ± 3,6 ans (8). 
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VI.  ETIOLOGIE DU SYNDROME DE FAHR : 

Les étiologies des calcifications bilatérales et symétriques des noyaux gris 

centraux sont nombreuses et variées, cependant dans un grand nombre de cas 

aucune cause n’est retrouvée. 

 

A. Troubles héréditaires du métabolisme phosphocalcique : 

1) Hypoparathyroïdie (38,4,31, 39) : 

L’hypoparathyroidie est la cause la plus classique du SF, qu’elle soit 

primitive ou postopératoire [Illum et Dupont 1985] (31). Néanmoins la 

responsabilité de l’hypoparathyroïdie a été largement surestimée avant 

l’avènement du scanner cérébral. Ainsi, Lowenthal en 1968, trouve une 

association hypoparathyroïdie - syndrome de Fahr dans 70 à 80 % des cas, 

Baldet en 1973 retrouve cette association dans 45 % des cas, mais pour Fenelon 

(1987) elle ne serait présente que dans moins de 10 % des cas de syndromes de 

Fahr (39). 

L’hypoparathyroidie commence habituellement dans l'enfance ou 

l'adolescence. Le diagnostic biologique est porté sur l’association caractéristique 

suivante : hypocalcémie, hyperphosphorémie, hypocalciurie, hypophosphaturie 

et diminution du taux sérique de PTH (4). 

Sur le plan clinique on a les signes d’hypocalcémie: tétanie, faiblesse 

musculaire, paresthésie, convulsions, et déficience intellectuelle. Les dispositifs 

additionnels incluent : cataractes, cheveux secs, l'alopécie, dysplasie dentaire et 

les caries (4).  

Ces hypoparathyroïdies peuvent être d’origine génétique ou acquise : 
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• Les hypoparathyroïdies d'origine génétique : 

Ce sont des affections congénitales mais d'expression progressive où 

l'hypoparathyroïdie se révèle parfois tardivement à l'âge adulte : 

� le syndrome de Di George, encore appelé syndrome vélo-cardio-

facial, est le plus fréquent (1/4 000 naissances). Il est lié à une microdélétion du 

bras long du chromosome 22 (en 22q11).  

L'hypoparathyroïdie est parfois isolée, liée à une agénésie parathyroïdienne, 

mais s'associe souvent à une agénésie thymique responsable de déficits 

immunitaires.  

Des atypies morphotypiques (petite bouche aux commissures tombantes, 

micrognathie, étroitesse des fentes palpébrales, particularités des pavillons des 

oreilles mal ourlées…) déterminent un faciès assez évocateur. Le syndrome 

s'associe aussi quatre fois sur cinq à des malformations cardiaques, parfois 

révélatrices : coarctation aortique, hypoplasie artérielle pulmonaire, tronc 

artériel commun, tétralogie de Fallot. Des dysfonctions thyroïdiennes, des 

anomalies oculaires, rénales sont possibles (38). 

 

� le syndrome HDR (hypoparathyroidism deafness, renal dysplasia) ou 

syndrome de Barakat est secondaire à une anomalie du gène GATA3 (10 p). Il 

affecte le développement des parathyroïdes, mais aussi de l'oreille interne, des 

reins. La surdité est habituelle, de même que les dysplasies rénales de divers 

types(38). 

 

� le syndrome HRD (hypoparathyroidism, retardation, dysmorphism) 

associe l'hypoparathyroïdie, un retard statural et mental et diverses 
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dysmorphies faciales et des extrémités. Il est lié à des anomalies du gène TCFE 

codant pour l'agencement des tubulines intracytoplasmiques(38). 

 

� Glial cell missing B (39): 

Le glial cell missing B (GCMB) est un facteur de transcription, 

indispensable à la formation des cellules gliales. 

Dans l’espèce humaine, GCMB, exprimé dans les glandes 

parathyroïdiennes, est essentiel pour leur embryogenèse, puis pour la synthèse 

de la PTH. Des mutations de GCMB entraine une hypocalcémie profonde 

associée à une hyperphosphatémie et une hypomagnésémie, mais avec des 

concentrations de PTH variables (indétectables ou dosable). Une transmission 

autosomique récessive est fortement suspectée. 

 

� l'hypocalcémie familiale hypercalciurique : est une situation non 

exceptionnelle liée à des mutations activatrices du récepteur du calcium. Elle 

est autosomique dominante. L'hypocalcémie contraste avec une valeur normale 

basse de la PTH et paradoxalement accrue de la calciurie.  

Elle constitue le miroir des syndromes d'hypercalcémie–hypercalciurique 

décrits par Marx et Aurbach. La correction de l'hypocalcémie majore 

l'hypercalciurie et le risque de lithiases rénales. Un avènement thérapeutique 

précieux est constitué par l'avènement des calcilytiques (38). 

 

� d'autres anomalies de gènes codant pour les enzymes de clivage de la 

prépro-PTH ou du gène GCMB intervenant dans l'ontogenèse parathyroïdienne 

et la sécrétion de PTH ont été décrites (38). 
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• Les hypoparathyroïdies d'origine auto-immune 

Elles sont habituelles au cours du syndrome de polyendocrinopathies 

auto-immunes de type 1 ou syndrome APECED (autoimmun 

polyendocrinopathy candidiasis ectodermal dystrophia) lié à des mutations 

autosomiques du gène AIRE intervenant dans la sélection négative des 

anticorps autoréactifs au niveau du thymus notamment. 

L'hypoparathyroïdie est une composante de la triade de Whitaker avec la 

candidose cutanéo-muqueuse et la maladie d'Addison. On peut détecter des 

anticorps anti-NALP5 très spécifiques de l'auto-immunité antiparathyroïdienne 

de cette maladie très rare, à début pédiatrique, autosomique récessive. 

L'origine auto-immune est suspectée dans les hypoparathyroïdies 

spontanées isolées, parfois authentifiée par la caractérisation d'auto-anticorps 

antirécepteurs du calcium (38). 

 

• Hypoparathyroïdies acquises : 

� Hypoparathyroïdie postopératoire (38,40) : 

L'insuffisance parathyroïdienne post-opératoire est de loin la cause la plus 

fréquente d'hypoparathyroïdie. Elle est souvent le résultat de gestes chirurgicaux 

pratiqués au niveau de la région cervicale, notamment lors de thyroïdectomies 

totales pour néoplasie ou goitre ou après une intervention pour une 

hyperparathyroïdie. Elle se manifeste de façon aiguë et transitoire le plus 

souvent (révélée par des fourmillements péribuccaux et des paresthésies des 

extrémités) mais peut-être définitive. On parle d'une hypoparathyroïdie 

définitive lorsque l'hypocalcémie persiste plus de 6 mois après l'intervention. 

De nos jours, l’hypoparathyroïdie est devenue moins fréquente du fait des 

soins apportés à la conservation des glandes parathyroïdes lors des interventions 
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chirurgicales mais également grâce aux traitements conservateurs lors d'une 

hyperthyroïdie (anti-thyroïdiens de synthèse, iode radio-actif). La fréquence de 

l'hypoparathyroïdie chronique est de 1 à 4 % selon les auteurs et elle est due le 

plus souvent à des lésions vasculaires aboutissant à une nécrose ischémique 

irréversible des parathyroïdes. Parfois elle peut être liée à l'exérèse chirurgicale 

des glandes parathyroïdes, lorsque celles-ci sont incluses dans la thyroïde et non 

repérables. 

 

� Hypoparathyroïdies post-radiques: 

Des hypoparathyroïdies secondaires à l'administration d'iode radio-actif 

(iode 131) pour le traitement d'une hyperthyroïdie peuvent se voir mais elles 

sont exceptionnelles. 

 

� Hypoparathyroïdies secondaires à un déficit en magnésium (38,39) :  

S'observent dans des déséquilibres nutritionnels sévères, lors des 

traitements au long cours par les thiazidiques ou par les inhibiteurs de la pompe 

à protons. 

L'hypomagnésémie sévère (inférieure à 0,4 mmol/l) peut provoquer une 

altération de la sécrétion de la parathormone (défaut de l’activité de l’adénylate 

32 cyclase) et une réduction de la réponse périphérique à l'action de l'hormone. 

Il existe dans ce cas une hypocalcémie avec parathormone basse sans lésion 

glandulaire parathyroïdienne. 

Le tableau clinique est celui d’une hypoparathyroïdie sévère, rebelle au 

traitement vitaminocalcique et aux anticonvulsivants. La correction de 

l’hypomagnésémie corrige l’hypocalcémie. 
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2) Pseudo-hypoparathyroïdie (38.31.41) : 

Ce sont des états de résistance à la PTH liés à une insensibilité des 

récepteurs, surtout rénaux, à l'action de l'hormone. Fuller Albright été le premier 

médecin à évoquer un état de résistance tissulaire à une hormone dans les années 

1940 aux États-Unis. La maladie a secondairement été identifiée comme une 

anomalie génétique du gène GNAs codant pour les protéines de liaison entre le 

récepteur hormonal et l'unité effectrice (38). 

Les pseudo-hypoparathyroïdies (PHP) revêtent une grande diversité 

d'expression en liaison avec l'extension des résistances hormonales et l'anomalie 

génétique (38). 

La fréquence des calcifications des NGC chez les patients atteints de PHP 

n’a été étudiée que sur des petites séries. Illum et Dupont ont trouvé des 

calcifications des NGC chez 8 enfants sur 8 ayant une PHP, et Linglart chez 2 

enfants sur 9. Leur physiopathologie n’est pas complètement élucidée, mais 

l’hypocalcémie semble jouer un rôle dans leur formation. Leur évolution est 

également mal connue. Il n’a pas été rapporté de régression des calcifications 

sous traitement. Elles sont habituellement asymptomatiques, mais peuvent 

donner lieu à des complications telles que des mouvements anormaux (41). 

 

� Pseudo-hypoparathyroïdie de type 1A (38,41) : 

C’est la forme la plus commune des PHP. Elle est caractérisée par des 

anomalies cliniques regroupées sous le terme d’ostéodystrophie héréditaire 

d’Albright (OHA) : petite taille, surcharge pondérale, faciès arrondi, des 

anomalies Squelettiques (brachymétacarpie complète ou élective des 4éme  et 

5éme métacarpiens, brachymétatarsie), et un retard intellectuel souvent marqué. 
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Elle s'y associe des manifestations tétaniques, des risques trophiques analogues à 

ceux de l'hypoparathyroïdie. 

Cependant la calcémie coïncide avec une valeur accrue de la PTH. 

L'insensibilité à la parathormone pourrait être attestée par le test à la PTH 

exogène (test d'Ellsworth-Howard). 

L'affection est liée à un défaut génétiquement transmis de la production de 

la protéine de liaison stimulante (Gs) liant le récepteur de la PTH à l'unité 

effectrice productrice d'AMPc à partir de l'ATP sous l'action de l'adénylcyclase. 

L'ubiquité de cette protéine de liaison explique la multiplicité des résistances 

hormonales associées : à la TSH, aux gonadotrophines, à la GH, à la leptine, aux 

catécholamines, et à la calcitonine. Elle rend compte aussi des altérations 

constatées des sensorialités, notamment auditives, olfactives. Une anomalie du 

gène GNAS est responsable de la transmission familiale de la maladie avec une 

expression différente selon que l'affection est transmise par le père ou la mère 

(mécanisme dit de l'empreinte génétique). 

 

� Pseudo-hypoparathyroïdie de type 1b (38,41) 

La résistance à la PTH n'altère pas le phénotype, elle s'accompagne parfois 

d'hypothyroxinémie. Elle est liée à une anomalie du gène de la syntaxine, 

partenaire fonctionnel de Gs. 

 

3) Kenny-Caffey syndrome de type 1 (31) : 

Est une maladie génétique de Transmission autosomique récessive. 

Caractérisée par un retard de croissance, un épaississement cortical des os longs, 

hypocalcémie, hypoparathyroïdie, et la calcification des noyaux gris centraux. 

Elle est causée par des mutations dans TBCE ; le gène codant pour une protéine 
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chaperonne nécessaire pour un bon pliage de l’alpha-tubuline sous-unités et la 

formation d'hétérodimères alpha-bêta-tubuline [Parvari et al, 2002].  

 

4) L’hyperparathyroidie  

A été exceptionnellement signalée comme cause de ce syndrome (5, 38, 

39,54). 

 

B. Intoxications au plomb 

Les calcifications feraient suite à une exposition prolongée au plomb (27). 

 

C. Intoxications oxycarbonées 

Elles sont connues pour occasionner des lésions pallidales bilatérales  (27). 

 

D. Encéphalites et anoxies: 

Pour Fenelon (27), elles sont des causes classiques de syndrome de Fahr. 

L'étiologie encéphalitique retrouve un regain d'intérêt dans le cadre de l'infection 

par le virus de I'Immuno-déficience humaine.  

De nombreuses observations d'enfants atteints d'un SIDA avéré et porteurs de 

calcifications des noyaux gris centraux chez lesquels aucune autre étiologie n'a 

été retrouvée sont rapportées (42, 43).  

Pour Fenelon (16): « le sida apparaît comme une cause émergente de 

calcifications pallidales chez l'adulte jeune ». 

Abrey (44) rapporte une observation de syndrome de Fahr chez un patient de 60 

ans, diagnostiqué dans les suites d'une encéphalite rougeoleuse ; cependant 

aucun lien de cause à effet n'a pu être établi dans ce cas.  
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La neurobrucellose constitue également une cause de calcifications des 

noyaux gris centraux (45), l’infection à cytomégalovirus, la neurocysticercose, 

la toxoplasmose, la rubéole...  

 
Figure 5: L'infection à CMV chez un nourrisson de sexe masculin de 10mois avec une 
transmission transplacentaire. 
Le scanner montre des calcifications au niveau des noyaux caudé et la substance 
blanche périventriculaire et sous-corticales (27). 

 

Morgante (46) rapporte trois cas de patients âgés de 35 à 37 ans, 

hospitalisés pour comitialité (crise généralisée tonico-clonique, état de mal 

épileptique, crise de type Bravais Jacksonien) bénéficiant déjà d'un traitement 

anticonvulsivant au long cours par phénytoïne, dont les scanners cérébraux 

révèlent la présence de calcifications de noyaux gris centraux. On retrouve 

comme antécédent principal dans les trois cas une méningo-encéphalite dans 
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l'enfance. Cependant des troubles du métabolisme phosphocalcique sont 

présents chez les trois patients. 

Haney (47) signale un cas de calcifications des noyaux gris centraux 

survenues dans les suites d'une hémorragie intracrânienne (hémorragie des 

noyaux gris centraux et thalamus) en période néonatale lors d'une sévère anoxie 

cérébrale. 

Midroni (48) rapporte le cas d'un homme de 22 ans hospitalisé après un 

premier arrêt respiratoire et deux arrêts cardiaques sur le trajet de l'hôpital pour 

lequel les scanners répétés (admission, 1er jour d'hospitalisation, 28ème jour 

d'hospitalisation) ont vu apparaître des calcifications des noyaux gris centraux. 

Ce patient présentait une sérologie VIH positive, mais il semble que dans ce cas 

les calcifications sont en rapport avec l'anoxie. 

 

E. Antiépileptiques: 

Les antiépileptiques peuvent interférer avec le métabolisme 

phosphocalcique (49). Ils peuvent induire un état de carence en vitamine D en 

augmentant sa fraction inactive. Ils stimulent le système oxydatif enzymatique 

microsomial hépatique et augmentent la clairance de la vitamine D et de ses 

métabolites. La phénytoïne altère également l'absorption intestinale du calcium. 

Ils pourraient par ce biais générer des calcifications des noyaux gris centraux. 

L'âge, la durée du traitement, la polythérapie par les antiépileptiques et 

l'utilisation d'inducteurs enzymatiques étaient des facteurs de risque 

d’hypovitaminose D et de la perte osseuse (50).  

Notre patient était sous Acide Valproïque sans observance thérapeutique.  

L´Hypocalcémie trouvés, sans troubles hormonales associés, peut être expliqué 
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par la prise des antiépileptiques, ce qui a favorisé les calcifications au niveau des 

noyaux gris centraux. 

 

F. Radiothérapie et chimiothérapie intra-thécale par le 

Méthotrexate : 

La radiothérapie associée ou non à une chimiothérapie intra-thécale par le 

méthotrexate peut être à l'origine de calcifications intracérébrales, leur siège 

préférentiel n'étant pas les noyaux gris centraux mais la jonction cortico-sous 

corticale (51). 

Il constitue une complication rare de la radiothérapie probablement liée à 

une vascularite nécrotique (52). 

 

G. Mitochondriopathies (chez l’adulte) 

On regroupe sous le terme d’encéphalomyopathies mitochondriales les 

entités qui affectent à la fois le muscle et le système nerveux et se caractérisent 

par des altérations morphologiques et/ou fonctionnelles des mitochondries. Les 

lésions du système nerveux central ne sont pas spécifiques : spongiose dans des 

territoires systématisées ou non, perte neuronale, nécrose focale, prolifération 

capillaire, minéralisation. Mais leur regroupement et leur topographie sont 

propres à chaque syndrome (53). 

Ces encéphalomyopathies sont liées soit à des anomalies de l’ADN 

mitochondrial, sporadiques, ou à transmission maternelle, soit à des anomalies 

de l’ADN nucléaire à transmission mendélienne (53). 

Les encéphalomyopathies mitochondriales peuvent être divisées en trois 

principaux syndromes Melas, Merrf et le syndrome de Kearns-Sayre: 
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a. Syndrome de Melas : 

Le syndrome Melas est une mitochondriopathie associant 

encéphalomyopathie, acidose lactique et accidents vasculaires cérébraux. 

Les symptômes commencent entre 3 et 35 ans. Les antécédents familiaux 

suggèrent une transmission maternelle caractéristique des mitochondriopathies 

liées à des mutations de l’ADN mitochondrial. Les lésions cérébrales 

parenchymateuses ne sont pas systématisées en termes de territoire artériel, ce 

qui est classique dans le Melas. Elles peuvent relever de 4 mécanismes 

physiopathologiques (54) : 

• une angiopathie ischémique due à l’accumulation de 

mitochondries anormales dans le muscle lisse et les cellules 

endothéliales des vaisseaux cérébraux ; 

• une cause cardio-embolique ; 

• une anoxie tissulaire par dysfonctionnement mitochondrial; 

• une occlusion des grosses artères. 

Les calcifications des noyaux gris centraux se voient dans 54 % des cas, 

mais touchent rarement le cervelet.  

Outre les mitochondriopathies, par le biais du rôle joué par les 

mitochondries dans la régulation des concentrations de calcium intracellulaire, 

ces calcifications peuvent relever de causes héréditaires ou d’anomalies du 

métabolisme phosphocalcique comme dans l’hypoparathyroïdie (7,54,55).  

 

b. Kearns-Sayre(56.31) : 

Le syndrome de Kearns-Sayre est une maladie neuromusculaire 

caractérisée par l'apparition avant l'âge de 20 ans d'une ophtalmoplégie, d'un 

ptosis, et d'une rétinite pigmentaire. La prévalence de l'affection est estimée 



 

entre 1 et 3/100 000. La maladie débute le plus souvent par les symptômes 

oculaires cardinaux auxquels peuvent venir s'ajouter successivement différentes 

atteintes qui dépendent de la diffusion tissulaire des délétions de l'ADN 

mitochondrial. 

Figure6 : Scanner X :  
a) Calcifications symétriques des noyaux gris centraux (noyau caudé, putamen, pallidum et 
thalamus), hypodensité occipitale droite.
 b) Calcifications cérébelleuses en particulier des deux noyaux dentelés
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Les symptômes associés les plus fréquents sont : 

 - Surdité, 

 - Atteinte cardiaque (cardiomyopathie, trouble de la conduction cardiaque),  

 -Atteinte cérébrale (ataxie, retard intellectuel) 

 -Déficits hormonaux (hypoparathyroïdie, diabète), 

 -Insuffisance rénale. 

 La maladie est lentement progressive sur plusieurs décennies. De 

nouveaux symptômes apparaissent et les symptômes existant s'aggravent 

lentement. 

L’imagerie par résonnance magnétique peut montrer des petites zones plus 

opaques correspondant à l’accumulation de calcium (calcifications dans la 

substance grise du cerveau).  

 

H. Maladies héréditaires rares (chez l’enfant) 

� Aicardi-Goutières (31,57.58) : 

Le syndrome d'Aicardi-Goutières (AGS) est une encéphalopathie 

subaiguë à transmission mendélienne, associant classiquement des calcifications 

des noyaux gris centraux, une leucodystrophie et une lymphocytose du liquide 

céphalo-rachidien. Un peu plus de 120 cas ont été publiés dans la littérature. La 

majorité des enfants naissent à terme avec des paramètres de croissance 

normaux. Les symptômes débutent variablement dans les premiers jours ou mois 

de vie, sous forme d'une encéphalopathie subaiguë sévère (difficultés 

d'alimentation, irritabilité, défaut ou régression des acquisitions psychomotrices) 

associée à une épilepsie (53%), des engelures des extrémités (43%) et des 

épisodes fébriles aseptiques (40%). Les symptômes évoluent sur quelques mois 

(apparition d'une microcéphalie et d'un syndrome pyramidal) avant de se 
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stabiliser. Cependant, des formes plus modérées ont été décrites : début après 1 

an, préservation relative du langage et des fonctions cognitives, et périmètre 

crânien normal. Une variabilité phénotypique inter et intrafamiliale est 

habituellement observée. La transmission est majoritairement autosomique 

récessive, exceptionnellement autosomique dominante.  

Sur le plan diagnostique, les calcifications (noyaux gris centraux, 

substance blanche), la leucodystrophie kystique (à prédominance fronto-

temporale) et l'atrophie cortico-sous-corticale constituent des éléments 

cardinaux, souvent associés à une atrophie du corps calleux, du tronc cérébral et 

du cervelet. L'élévation de l'INF alpha et la lymphocytose dans le liquide 

céphalo-rachidien sont très fréquentes initialement, bien qu'inconstantes (90% et 

75% des cas), mais tendent à se normaliser en quelques années. Le diagnostic 

est confirmé par l'étude des 4 gènes impliqués. Les principaux diagnostics 

différentiels sont les infections congénitales de type TORCH (toxoplasmose, 

rubéole, CMV, HSV1 et HSV2). Le diagnostic prénatal peut être réalisé par 

biologie moléculaire sur liquide amniotique ou trophoblaste.  

Le traitement demeure symptomatique (pris en charge des troubles 

alimentaires, du déficit psychomoteur, d'une éventuelle épilepsie). Dans environ 

80% de cas, les enfants décèdent avant l'âge de 10 ans. Cependant, l'espérance 

de vie peut être plus longue pour des formes plus modérées. 

 

� Syndrome de Cockayne (CS) :  

Comprend plusieurs formes qui diffèrent par l'âge d'apparition (59): 

 •Cockayne Syndrome de type I (c’est la forme «classique») il se 

présente par un retard de croissance et de développement dans les deux 

premières années de vie, puis  Altération progressive de la vision, l'audition et la 
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fonction du système nerveux central et périphérique conduit à une invalidité 

grave, le décès survient généralement dans la première ou la deuxième décennie. 

Des Calcifications intracrâniennes y compris des noyaux gris centraux, sont 

observées chez certains individus. 

 

 •Cockayne Syndrome de type II, est une forme plus grave, Il se présente 

par un retard de croissance à la naissance avec retard ou arrêt de développement 

neurologique postnatale, une cataracte congénitale et d'autres anomalies 

oculaires structurelles, une cyphose ou scoliose et des contractures articulaires,  

le décès survient habituellement vers l'âge de sept ans. 

 • Cockayne Syndrome type III est une forme rare à début tardif. 
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VII.  HYPOTHESES PHYSIOPATHOLOGIQUES 

Le mécanisme physiopathologique à l’origine de ces dépôts reste mal 

élucidé. La plupart des auteurs évoquent un trouble métabolique des cellules 

oligogliales avec dépôts de mucopolysaccharides et apparition secondaire de 

lésions vasculaires, périvasculaires et d’incrustations calcaires (60).  

Dans la maladie de Fahr, certains auteurs évoquent une exagération d’un 

processus normal de dépôts calciques ou ferreux au niveau des noyaux gris 

centraux et dentelés (60). 

Alors que le processus pathologique exact ne soit pas connu, il a été 

suggéré que les images pondérées en T2 hyper-intenses visibles sur l'imagerie 

par résonance magnétique (IRM) peuvent refléter un processus métabolique 

lentement progressif ou inflammatoire dans le cerveau, qui calcifie la suite et est 

probablement responsable des déficits neurologiques observés (6,61). Il a 

également été suggéré que l'accumulation de fer et de calcium se produit en 

réponse au dépôt extravasculaire d'un complexe de protéine mucopolysaccharide 

acide-alcalin. Des  études IRM ont suggéré que des anomalies de la membrane 

vasculaire peut être responsable de la fuite de liquide dérivé du plasma, et c’est  

à leur tour  peuvent endommager le neurophile et provoquer une accumulation 

minérale (6). 

On peut essentiellement retenir deux mécanismes pour tenter d'expliquer 

la physiopathologie des calcifications (39): 

- Elles seraient de type dystrophique, liées à une modification 

pathologique du tissu glial en l'absence de troubles du métabolisme 

phosphocalcique. 

- En présence d'un trouble du métabolisme phosphocalcique, les 

calcifications seraient de type métastatique, apparaissant dans le tissu glial à 
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l'occasion d'un trouble métabolique général. Les mitochondries seraient dans ce 

cas un site électif pour les dépôts calciques. 

La physiopathologie expliquant la survenue d’AVCI au cours du 

syndrome de Fahr demeure inconnue. Elle peut être expliquée par les dépôts de 

calcium extracellulaire au niveau des parois des capillaires et des petits 

vaisseaux entrainant une diminution de la perfusion tissulaire et une ischémie 

cérébrale (62). 

 

VIII.  HISTOIRE DES AVCI ET SYNDROME DE FAHR 

Les accidents vasculaires cérébraux ischémiques (AVCI) sont 

exceptionnellement signalés comme des éléments révélateurs du syndrome de 

Fahr. 

Dans une étude, l’auteur E. Farhat, a rapporté l’observation d’un patient 

qui a plusieurs accidents vasculaires cérébraux ischémiques transitoires, qui n’a 

pas d’antécédents du diabète, ni d’hypertension artérielle et sans 

hypercholestérolémie, et chez qui l’examen clinique a trouvé des mouvements 

choréoathetosic (62) ; la survenue de ses épisodes d’accidents cérébraux 

ischémiques a été expliquée par le dépôt de calcium extracellulaire dans les 

parois des capillaires et des petits vaisseaux cérébraux (62). 

Une autre étude a été faite à l'Institut des sciences neurologiques 

concernant l’analyse des scanners cérébraux des patients hospitalisés dans la 

période allant de 1975 à 1980 ; à la recherche des calcifications des noyaux gris 

centraux (environ 7000 patients), ils ont trouvés  42 cas de calcification des  

ganglions de la base. Le diagnostic de ces patients était le plus souvent 

l'épilepsie, le maux de tête, l'infarctus cérébral et la  démence (115). 



41 
 

Le déficit moteur permanent associé aux calcifications est probablement 

liées à des pertes neuronales ou à un mécanisme ischémique. 
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IX.  LA MALADIE DE FAHR 

La maladie de Fahr est une maladie neuro-dégénérative rare, caractérisée 

par la présence des calcifications des noyaux gris centraux sans anomalie du 

métabolisme phosphocalcique. Il s’agit d’une maladie génétique, de 

transmission autosomique dominante ou récessive, voire liée à X, avec plusieurs 

locus mis en évidence. Elle peut être aussi sporadique. 

Habituellement asymptomatique dans les premières décennies, la maladie 

se manifeste typiquement soit vers 30 ans par l’apparition de troubles 

neuropsychiatriques, en particulier des manifestations pseudo-psychotiques ou 

schizophréniques, soit vers 60 ans par une démence progressive avec syndrome 

extrapyramidal. Des crises convulsives peuvent également être observées. Le 

sexe ratio est de 1 (63). 

L’examen neurologique est pauvre, en dehors d’un syndrome 

parkinsonien tardif dans l’évolution. Des formes symptomatiques infantiles ont 

été rapportées. L’imagerie est très tôt caractéristique avant même l’apparition 

des symptômes (63). 

La physiopathologie de la maladie de Fahr n’est pas totalement élucidée. 

Le dysfonctionnement d’un gène situé sur le chromosome 14 aboutit à des 

dépôts de calcium et de graisses dans les zones démyélinisées. Il n’y a pas 

d’anomalies biologiques de métabolisme calcique (63).  

Le diagnostic de la maladie de Fahr repose sur des critères diagnostiques de 

Moskowitz (tableau : 2) (5). 
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-Calcifications bilatérales des NGC 

-Symptomatologie neurologique progressive (neuropsychiatriques, mouvements 

anormaux) 

-Absence de signes cliniques de dysparathyroidie 

-Absence d’anomalies biologiques 

-Absence d’origine infectieuse, toxique, traumatique ou métabolique 

- évidence du caractère héréditaire des anomalies (histoire familiale) 

NB : le diagnostic peut être établi en l’absence des calcifications ou de 

l’atteinte neurologique, si les autres critères sont remplis. 

 

Tableau 2 : Critères diagnostiques de la malade de Fahr (5, 64). 

 

Les études génétiques ont révèles le caractère autosomique dominant de la 

transmission de la maladie de Fahr ainsi que son hétérogénéité génique et le 

phénomène d’anticipation. Geschwind et al., dans une étude portant sur 24 

membres de plusieurs générations d’une famille ayant une transmission 

autosomique dominante des calcifications intracérébrales, ont mis en évidence le 

locus responsable sur le gène 14q(65). Smith et al. Ont rapporté le cas d’une 

famille ou la transmission serait de type autosomique récessif, mais ne sont pas 

parvenus à en apporter la preuve génétique (6). 

Il n'existe pas de traitement spécifique. Aucun essai thérapeutique n'a été 

rapporté. Des prises en charge symptomatiques peuvent être proposées, comme 

la rééducation en kinésithérapie et en orthophonie. Sur le plan médicamenteux, 

certains patients avec un syndrome parkinsonien répondraient favorablement à 

la L-Dopa (Nicolas et al., 2013), mais ce n'est pas le cas de tous les patients. Les 
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traitements psychotropes ont une place importante lorsqu'une symptomatologie 

psychiatrique est au premier plan et invalidante (5). 

 

X. LA CLINIQUE : 

Le syndrome de Fahr est généralement difficile à suspecter cliniquement 

car les manifestations cliniques ne correspondent à aucun tableau spécifique. 

Des troubles neuropsychiatriques sont fréquemment observés, tels que des 

troubles caractériels et/ou du comportement, voire un syndrome confusionnel ou 

délirant. D’autres manifestations neurologiques sont possibles mais moins 

habituelles, comme des troubles cognitifs, une débilité mentale, un syndrome 

extrapyramidal, des crises convulsives partielles ou généralisées. Plus rarement 

un syndrome cérébelleux ou pyramidal, un syndrome d’hypertension 

intracrânienne, une atteinte des nerfs crâniens, une chorée ou des accidents 

vasculaires cérébraux. Un tableau de paralysie supra-nucléaire progressive a 

également été rapporté. Le SF peut rester asymptomatique (4,2). 

 

A. Signes neurologiques: 

1) Syndrome extra-pyramidal: 

L’incidence des syndromes extrapyramidaux dans les 

pseudohypoparathyroidies est de 12,5 % selon Hirai et al (66). 

Il s'explique par le siège électif des calcifications au sein des noyaux gris 

centraux qui sont le relais des voies secondaires de la motricité. Sa fréquence 

varie selon les études. pour Lowenthal (1968)(10) il serait présent dans 30 % des 

cas Pour Baldet (1973) (36) dans 35% des cas, et dans 20 % des cas pour 

Puvanedran (1982) (13). Les signes extra-pyramidaux de type parkinsonien, plus 

particulièrement les syndromes akinétohypertoniques sont les plus fréquents. 
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Les troubles de la parole sont également fréquents. La voix est lente, monotone. 

Ailleurs l'articulation est défectueuse, saccadée ou bloquée par la répétition 

itérative d'un mot ou d'une syllabe (palilalie). 

Le tremblement lorsqu'il est présent est le plus souvent discret (25, 33). Il 

s'agit d'un tremblement de repos de type parkinsonien. Il augmente fréquemment 

à l'émotion (35). 

Notre patient n’a pas présenté des signes extrapyramidaux a part une 

dysarthrie. 

 

2) Mouvements anormaux : 

Les troubles du mouvement dans le syndrome de Fahr se dévoilent comme 

un spectre de symptômes, y compris la maladresse, la fatigabilité, la parole lente 

ou pâteuse, dysarthrie, dysphagie, des mouvements involontaires et des crampes 

musculaires (67).  

Dans une série de 99 patients, 67 étaient symptomatiques, dont 55% 

présentaient des mouvements anormaux avec un parkinsonisme chez 57 %, une 

chorée chez 13 %, un tremblement chez 8 %, une dystonie chez 8 %, une 

athétose chez 5 % et des dyskinésies oro-faciales chez 3 % (68). 

 

3) Comitialité: 

La comitialité est un symptôme fréquent au cours du syndrome de Fahr, 

quel que soit l'étendue des calcifications ou les éventuelles anomalies 

métaboliques phosphocalciques. 

Les épilepsies se rencontrent chez les patients porteurs d'une 

hypocalcémie (88, 86, 79,92, 98, 89), mais elles peuvent également survenir en 

dehors de tout trouble du métabolisme phosphocalcique (11, 69,70). 
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Les épilepsies peuvent précéder parfois de longue date les autres 

symptômes (25) et se manifester sous forme de convulsions dans l'enfance. 

Plus souvent, il s'agit d'une épilepsie généralisée tonico-clonique mais 

des crises partielles de tout type ont été rapportées.  

L'incidence des calcifications des noyaux gris centraux chez les patients 

épileptiques est de 0,54 % (28 sur 5196) et de 1,14 % (9 sur 791) chez les non 

épileptiques.  

Notre patient a présenté des périodes de crises convulsives récemment 

apparues et cédant spontanément avec un état de mal convulsif durant son 

hospitalisation. 

 

4) Syndrome cérébelleux 

Il est beaucoup plus rare (10, 11, 69); il serait présent dans 20 % des cas 

pour Baldet (1973). L'intrication des signes cérébelleux avec la 

symptomatologie extra-pyramidale est évocatrice du diagnostic (36). Le 

syndrome cérébelleux est souvent masqué par le syndrome extrapyramidal et 

peut alors être difficile à mettre en évidence (10, 71). La symptomatologie peut 

être plus ou moins complète. On peut observer une dysmétrie, une hypermétrie 

(93) ou parfois simplement un tremblement intentionnel. Les troubles de la 

parole manquent rarement. Pour Mouren (1971) (25), « une dysarthrie à la fois 

tonique et explosive constitue un excellent signe d'appel». Parfois il s'agit 

seulement d'une parole bredouillante, qui peut être le seul symptôme de 

l'affection (72). 
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5) Syndrome pyramidal 

Il s'explique par l'atteinte de la capsule interne ou du centre ovale. Sa 

fréquence est estimée à 25 % selon Baldet mais serait plus rare pour d'autres 

auteurs (26, 33). Il est le plus souvent discret et se résume à une hyperréflexie 

ostéotendineuse, une asymétrie des réflexes ostéotendineux, un signe de 

Babinski uni ou bilatéral (35,36, 26, 33, 14, 73). Parfois, le tableau est plus 

complet à type d'hémiparésie de type déficitaire (35). On observe plus rarement 

une hémiplégie ou une paraplégie (33). 

 

6) Hypertension intracrânienne 

Si elle existe, elle reste le plus souvent discrète et ne réalise en aucun cas 

le tableau classique: céphalées, vomissements, troubles de la conscience (35). 

Elle est citée dans plusieurs observations de la littérature (15,25,33, 37). 

 

7) Atteinte des nerfs crâniens: 

Les nerfs II, III, IV, VI et VIII peuvent être touchés mais cette atteinte est 

rare. Rossaza (1984) (74) dans une étude sur les signes ophtalmologiques 

rencontrés dans la maladie de Fahr constate que les paralysies oculomotrices 

sont exceptionnelles (3 cas). Fahr (1930) signale « une diplopie avec des 

mouvements oculaires normaux ». Eaton, Camp et Love (1939)(75) relatent « un 

ptosis modéré à gauche et léger à droite».  

Pour Rossaza, l'atteinte des nerfs crâniens, lorsqu'elle existe, ne peut être 

attribuée qu'à l'hypertension intracrânienne qui coexiste. 

Nous n’avons pas noté d’atteinte des nerfs crâniens chez notre patient.  
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8) Céphalées 

Elles constituent parfois un signe d'appel mais n'ont aucune 

caractéristique spécifique de l'affection (52). 

 Des céphalées modérées ont été rapportées chez notre patient. 

 

9) AVCH : 

Les accidents vasculaires cérébraux hémorragiques (AVCH) n’ont été 

jamais décrits dans la littérature comme des signes révélateurs de syndrome de 

fahr. 

Dernièrement il y avait un cas de syndrome de Fahr de découvert fortuite 

suite à un AVCH. Dr. Rafai (1). 

 

 

Figure8 : AVCH thalamique et capsulo-lenticulaire gauche avec calcifications des 
noyaux gris centraux. 

 

B. Signes neuropsychiques et neuropsychiatriques : 

Dans la littérature, les manifestations cliniques comportent en premier 

lieu les signes neuropsychiatriques. Ils sont présents dans 45% des cas, à type de 

détérioration intellectuelle, de débilité mentale, de troubles caractériels, parfois 

même d’épisodes délirants (60, 4,77). 
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1) Détérioration mentale progressive: 

La détérioration mentale est rapportée dans de nombreuses observations 

de la littérature (11, 23, 25, 26, 36, 70, 78, 79,80). Dans ces observations, la 

détérioration mentale n'est pas améliorée par le traitement d'un éventuel trouble 

du métabolisme phosphocalcique. 

Elle est présente dans 60 % des cas pour Lowenthal (1968), 40 % des cas 

pour Baldet (1973), 64 % pour Puvanendran (1982). Elle survient soit chez un 

sujet antérieurement sain, soit sur un terrain de débilité mentale initial en rapport 

avec une étiologie particulière comme le pseudo-hypoparathyroïdisme. 

Cet affaiblissement intellectuel est progressif, confinant à la démence, et 

s'apparente alors à une démence sous-corticale dont les manifestations 

comportent des troubles de la mémoire portant particulièrement sur les 

acquisitions récentes, une inertie et une lenteur de l'idéation (81). Cette atteinte  

de la mémoire portant sur les faits récents est retrouvée dans la revue de la 

littérature effectuée par Flint (1992) (82) sur 22 familles porteuses du syndrome 

de Fahr. Selon une étude rétrospective réalisée par Lopez-Villegas (1996)(83) 

sur deux groupes de patients « porteurs de calcifications des noyaux gris 

centraux» et «témoins» soumis à différents tests neuropsychologiques, les 

performances des témoins sont supérieures aux patients porteurs de 

calcifications des noyaux gris centraux. Cette différence persiste après exclusion 

des patients épileptiques et parkinsoniens (appartenant au groupe porteur de 

calcifications des noyaux gris centraux). Les altérations cognitives semblent 

donc imputables au syndrome de Fahr. Les déficiences dans le groupe de 

patients porteurs de calcifications des noyaux gris centraux concernent l'agilité 

motrice, l'apprentissage audio-verbal, les fonctions visuo-spatiales et les 

fonctions d'exécution. Elles sont comparables à celles observées dans les 
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maladies de parkinson, la chorée de Huntington, la paralysie supra-nucléaire 

progressive. L'involution intellectuelle rencontrée dans le syndrome de Fahr 

semble donc bien rentrer dans le cadre d'une démence sous-corticale et les 

troubles observés peuvent en partie s'expliquer par une dysconnexion frontale. 

Toutefois nous avons noté chez Notre patient  des troubles de mémoire quasi 

constante avec une confusion à l’examen clinique. 

 

2) Signes neuropsychiatriques (77, 84, 85, 86, 87). 

Ils sont très fréquents, très variés et réalisent divers tableaux cliniques 

allant du trouble de l'humeur (accès maniaque, dépression) à de véritables 

manifestations psychotiques avec délires à thème de persécution, hallucinations 

essentiellement auditives mais également visuelles, troubles caractériels et du 

comportement (10,25,26,35,33,46,88,89,90,91,93).  

Toutefois trois types essentiels de tableaux neuropsychiatriques 

s'observent au cours de l’atteinte des noyaux gris centraux correspondant de 

manière schématique à la souffrance des trois grands circuits impliqués dans le 

contrôle cognitif et émotionnel (45,81, 92, 79). 

• le syndrome aboulique, associant une aspontanéïté motrice et verbale, 

une inertie, une apathie, une lenteur idéatoire et motrice. Il serait lié à des 

lésions de la portion dorso-latérale du noyau caudé. 

Les lésions de la région ventromédiane du noyau caudé entraîneraient un 

syndrome d'hyperréactivité se traduisant par une agitation motrice et verbale, 

parfois une agressivité, voir une confusion mentale. Les deux syndromes 

peuvent alterner dans le temps et chez un même malade. Les états dépressifs et 

les troubles bipolaires s'observent lorsque les lésions du noyau caudé sont plus 
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étendues (92), de même que les hallucinations et les délires, lorsque les lésions 

sont dorsolatérales. 

• le syndrome de perte d'auto-activation psychique: décrit par 

Laplane(1982)(93), il concerne les patients atteints de lésions des noyaux gris 

centraux (lésion pallidale mais aussi du putamen et de la tête des noyaux caudés) 

secondaires à une intoxication oxycarbonée ou une encéphalopathie. Il s'observe 

également lors de calcifications des noyaux gris centraux en l'absence de toute 

souffrance cérébrale (80,94). Les patients présentent une inertie par perte de 

l'élan psychique et un apragmatisme invalidant, en partie réversibles par une 

hétéroactivation (les malades pouvant réaliser certaines activités sous 

stimulation). Il existe également une indifférence affective envers les proches et 

une apathie avec sensation de « vide mental». 

• Les activités de type convulsivo-obsessionnel: dans l'étude de Lopez -

Villegas (1996) (92), elle concerne 33,3 % des patients porteurs de calcifications 

des noyaux gris centraux. Il s'agit habituellement des manifestations pseudo-

obsessionnelles à type d'activité mentale stéréotypées, de collectionnisme 

n'entrant pas dans le cadre de la névrose obsessionnelle. 

Elles peuvent s'associer au syndrome de perte d'autoactivation psychique 

et sont observées surtout dans les lésions des noyaux lenticulaires et des noyaux 

caudés. Elles sont également citées dans la revue de la littérature de Lauterbach 

(1998) (45). 

Par ailleurs des états schizoïdes avec hallucinations, délire paranoïaque, 

agitation ou au contraire repli sur soi pseudo-autistique ont été décrits dans 

quelques cas de la littérature (36,45,80, 88, 84,90, 85,86). Toutefois pour Flint 

(1992) (82) il n'existe pas suffisamment de preuves pour dire que la psychose 

soit un signe particulier du syndrome de Fahr. 
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Les troubles neuropsychiatriques n’ont pas été retrouvés chez notre patient. 

 

C. Les signes ophtalmologiques: 

Ils sont étudiés en détails par Rossazza (1984) (74). L'atteinte la plus 

fréquente est une cataracte sous-capsulaire postérieure bilatérale en rapport avec 

l'hypocalcémie chronique et concerne les syndromes de Fahr secondaires à une 

hypoparathyroïdie (23, 25, 15,91,39). La cataracte se voit surtout chez l'adulte 

jeune mais peut également survenir dans l'enfance. Cependant il existe un cas 

dans la littérature (69) où une cataracte dans le cadre d'un syndrome de Fahr 

chez un homme de 19 ans ne présentant aucun trouble du métabolisme 

phosphocalcique est décrite. Son jeune âge élimine la responsabilité éventuelle 

de la sénescence. 

On observe parfois un œdème papillaire prenant l'aspect d'un simple flou 

ou d'une turgescence importante avec hémorragies péri-papillaires. Sa présence 

semble être en rapport avec l'hypertension intracrânienne qui coexiste. 

Les paralysies oculomotrices sont rarement signalées; elles ont déjà été traitées 

précédemment. 

Il n’y avait pas  de signe ophtalmique dans notre observation. 

 

D. Les signes en rapport avec la pathologie causale du syndrome de 

Fahr : 

Au cours du syndrome de Fahr, les manifestations cliniques peuvent 

parfois se résumer aux signes en rapport avec la pathologie causale du syndrome 

de Fahr (hypoparathyroïdie surtout pseudohypoparathyroïdie ou rarement 

hyperparathyroïdie,….). 
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Les signes d’hypocalcémie sont essentiellement des signes 

d’hyperexcitabilité neuromusculaire, ils se traduisent essentiellement par 

(95,96): 

Des paresthésies distales et péribuccales spontanées ou déclenchées par 

la compression ou l’effort ou d’autres facteurs d’alcalose. 

Le signe de chvosteck, qui correspond à une contraction réflexe de la 

commissure des lèvres provoquée par la percussion de la branche inférieure du 

nerf facial au-dessous de l’apophyse zygomatique. 

Le signe de trousseau, qui correspond à une contraction de la main et des 

doigts, réalisant la classique « main d’accoucheur», sous l’effet de la 

compression du bras par un brassard huméral gonflé à 20 mmHg au-dessus de la 

pression artérielle systolique pendant 2 min. 

La crise de tétanie, qui débute par des paresthésies péribuccales, puis 

distales (doigts et bras), suivies de fasciculations musculaires et de contractures 

douloureuses. Ces contractures sont d’abord localisées aux extrémités réalisant 

la classique «main d’accoucheur », avec flexion des poignets parfois du coude, 

extension des pieds en varus équin ou « spasme carpopédal », puis 

éventuellement à la face avec une contracture péribuccale et une protrusion des 

lèvres en « museau de carpe ». La contracture peut se généraliser à tous les 

muscles et entrainer des spasmes gastriques et intestinaux, des bronchospasmes 

et laryngospasmes, voire des spasmes diaphragmatiques qui peuvent provoquer 

un arrêt respiratoire. La durée est en règle inférieure à 2 à 3 min, et il n’y a pas 

de perte de connaissance. 

L’hypocalcémie chronique provoque moins de manifestations 

neuromusculaires, mais entraîne des manifestations diverses peu spécifiques : 
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Troubles des phanères : ongles striés et cassants, peau sèche, cheveux 

fins et secs, alopécie, éruption eczématiforme, érythrodermie exfoliative. La 

dentition peut également être affectée. 

La cataracte est de topographie évocatrice : sous-capsulaire antérieure ou 

postérieure épargnant le noyau central du cristallin. 

Les troubles neurologiques (crises d’épilepsies de type grand mal le plus 

souvent, voire des crises focalisées, elles ont la particularité de résister aux 

traitements antiépileptiques, mais disparaissent souvent après la correction de 

l’hypocalcémie), des manifestations neuropsychiatriques variables, plus 

rarement des signes d’hypertension intracrânienne, un œdème papillaire. 

L’insuffisance cardiaque congestive est décrite mais rare. 

E. Enfin : Le syndrome de FAHR peut aussi être totalement 

asymptomatique et découvert lors d’examens paracliniques parfois fortuits (8). 
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XI.  EXAMENS PARACLINIQUES 

A- EXAMENS RADILOGIQUES : 

� radiographies du crâne : 

Avant l’avènement du scanner numérisé, le diagnostic du SF était basé sur 

les radiographies du crâne et l’autopsie (4).  

Les calcifications apparaissent comme des grappes de densités ponctuées 

bilatérales et symétriques des noyaux gris centraux. Les  Calcifications sous-

corticales et cérébelleuses peuvent apparaître ondulées. Bien que la sensibilité 

de la tomodensitométrie soit plus élevée que celle des radiographies du crâne 

pour la détection des calcifications des NGC, ces derniers sont encore utiles 

pour évaluer les anomalies de structures osseuses évocatrices d'autres 

diagnostics (31,4). 

 

� Tomodensitométrie crânienne : 

Actuellement, la TDM représente l’examen de choix pour la détection des 

calcifications intracérébrales (4,97,98,16). Les localisations les plus fréquentes 

sont les noyaux stries, le thalamus, les noyaux dentelés, le centre semi-ovale 

(Fig.9.10, 11) (63).Elles peuvent exceptionnellement intéresser la jonction 

substance blanche/substance grise ; (Fig.12) (66) avec parfois une asymétrie 

des ventricules latéraux. 

La TDM de notre cas a objectivée des calcifications bilatérales des 

noyaux gris centraux. 
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Figure 9: Tomodensitométrie sans injection de produit de contraste en coupe axiale centrée 
sur la fosse postérieure :calcifications des noyaux dentelés. 
 

 
Figure 10: Tomodensitométrie sans injection de produit de contraste en coupe axiale, partie 
basse des ventricules latéraux, thalamus et pallidum. 
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Figure 11: Tomodensitométrie sans injection de produit de contraste en 
coupe axiale partie haute des ventricules latéraux. Calcifications des corps des noyaux caudés 
 

 
Figure 12 : TDM cérébrale sans injection de produit de contraste :  
a : calcifications intracérébrales bilatérales et symétriques intéressant les noyaux gris centraux ; 
b : calcifications intracérébrales en regard de la jonction substance blanche/substance grise (123). 
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Dans une méta-analyse portant sur 19 080 scanners cérébraux, l’incidence 

globale des calcifications bilatérales et symétriques des NGC était de 6,6 pour 

1000 (4). 

Parfois, les dépôts de calcium commencent ou prédominent en dehors des 

noyaux gris centraux, notamment au niveau de la Circonvolution du cervelet, le 

tronc cérébral, voir des calcifications cortico-sous-corticales ou de la substance 

blanche avoisinante. [Manyam et al, 1992]. 

La Calcification semble être progressive, car ces dépôts sont généralement 

plus vastes chez les personnes âgées  une augmentation de la calcification peut 

parfois être documentée sur le suivi des personnes touchées (4,31). 

 

� Imagerie par résonance magnétique (IRM) : 

Son intérêt reste limité dans le cadre du SF, montre habituellement des 

hypersignaux en T1 et T2 (Fig.13), cependant la présence d’un hyposignal T1 

est possible. Cette variabilité du signal des calcifications refléterait des stades 

d’évolution ainsi qu’une composition chimique différente (notamment la Teneur 

en mucopolysaccharides) (3,4). 

Dans le cervelet et la substance blanche cérébrale, les lésions peuvent être 

plus hétérogène, parfois considéré comme un rapport signal sur T1 et T2, elles 

peuvent-être due à une gliose réactive ou dégénérescence des tissus calcifiés 

dans les zones [Avrahami et al 1994] (31). 
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Figure 13 : 
A : IRM, coupe axiale pondérée en T1 montrant des zones hyperintenses au niveau des noyaux 
gris centraux et du thalamus. 
B : IRM, coupe axiale pondérée en T2 montrant une zone hyperintense périventriculaire (124). 

 

L'IRM est moins sensible pour  la détection des calcifications. Les  lésions 

calcifiées sur l'IRM produisent différents niveaux d'intensités de signaux qui 

peuvent être mal interprétés et non considéré comme des calcifications. Kozic et 

al [2009] (31) ont rapporté trois individus avec des calcifications  cérébrales 

facilement identifiés au scanner alors que l’IRM étant tout à fait normal, peu 

concluante ou à tort compatible avec une démyélinisation toxique ou 

métabolique. 
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� Imagerie fonctionnelle : 

L’imagerie fonctionnelle ouvre de nouveaux horizons à l’étude des 

NGC, et à la compréhension des mécanismes physiopathologiques a l’origine 

du SF. En effet, certaines études au SPECT scan (single proton emission 

computed tomography) ont retrouvé des anomalies de perfusion dans les 

régions calcifiées alors que le PET scanner (Positron emission tomography 

scan) n’a retrouvé aucune différence significative (4, 43,97). Ainsi, l’idéal 

serait de combiner les différentes méthodes d’exploration pour une meilleure 

étude des fonctions des NGC (3, 4,6, 44,97). 

 
Figure 14 : brain SPECT en utilisant le Tc99m-ECD ; montre une augmentation de 
l’absorption du radio traceur (augmentation du débit sanguin) dans les lobes temporaux 
latéraux, en particulier dans le côté droit, et une diminution de l'absorption (diminution du 
débit sanguin) dans les noyaux gris centraux (99). 
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B- EEG 

L'électroencéphalogramme peut être normal (25, 49, 91, 100). Lorsqu'il 

est modifié, il s'agit le plus souvent d'anomalies aspécifiques telles qu'un 

ralentissement du rythme de fond (26, 35, 11, 36, 47, 101, 91, 71). 

En cas d'épilepsie, l'EEG est modifié et présente des anomalies 

paroxystiques typiques (35, 69, 10, 46, 43,91). 

L’EEG de notre cas a montré un ralentissement de fond avec des crises 

convulsives infra cliniques, ce qui nous a incité á mettre le patient sous 

Lévétiracétam. 

 

C- ECG : 

Rechercher un allongement du QT en cas d’hypocalcémie (102). 

L’ECG de notre patient a montré une légère hypertrophie ventriculaire 

gauche et un allongement de QT. 

 

D- EXAMENS BIOLOGIQUES : 

L’étude du métabolisme phosphocalcique avec dosage de la calcémie totale 

et ionisée, la phosphorémie, la calciurie, la phosphaturie, la parathormone, et la 

vitamine D sont systématiques (31). 

La parathormone est un régulateur important dans l'homéostasie du 

calcium. Il s'agit d'un polypeptide mono caténaire de 84 acides aminés. La 

majorité de l'activité biologique de l'hormone réside dans les 34 premiers 

acides aminés de la partie amino-terminale. C'est une hormone 

hypercalcémiante par augmentation de la résorption osseuse et mobilisation du 

calcium osseux essentiellement mais également par augmentation de la 

proportion du calcium filtré au niveau glomérulaire et du taux d'absorption 



62 
 

intestinale du calcium. Elle est également hypophosphorémiante par 

diminution de la réabsorption tubulaire rénale du phosphore (103). 

L'AMP cyclique est un des médiateurs de son action. Le dosage de l'AMP 

cyclique urinaire permet d'évaluer l'activité de la parathormone, une 

augmentation de celui-ci correspond à une augmentation de l'activité 

parathyroïdienne. Ce dosage se pratique essentiellement dans le cadre des 

pseudohypoparathyroïdie. 

En absence de dysparathyroïdies, un bilan biologique sera réalisé à la 

recherche d’autres étiologies du syndrome de Fahr: bilan hormonal (TSH us, 

T4L, FSH, LH), bicarbonates, lactates, amoniémie, CPK, NFS…. 

Le bilan phosphocalcique de notre cas a révélé une hypocalcémie alors 

que le dosage de la PTH était normal éliminant une dysparathyroidie. Le reste 

du bilan biologique était sans anomalie. 

 

E- AUTRES EXAMENS : 

� l’échographie de la parathyroïde : 

Dans la maladie de FAHR, l’échographie de la parathyroïde est normale 

contrairement au syndrome de FAHR (8). 
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Figure 15 : Points-clé du bilan étiologique de calcifications des noyaux gris centraux. *Principaux 
signes cliniques d'ostéodystrophie héréditaire d'Albright : petite taille, obésité, faciès lunaire, 
brachymétacarpie, calcifications sous cutanées, possible déficience intellectuelle. Principaux signes 
radiologiques d'ostéodystrophie héréditaire d'Albright : brachymétacarpie/métatarsie (quatrième et 
cinquième rayons), brachytéléphalangie.  
**Il n'y a pas d'argument formel en faveur d'un lien causal entre une carence isolée en vitamine D et 
des calcifications des noyaux gris centraux. Néanmoins, le dosage est nécessaire à l'interprétation du 
bilan phosphocalcique. 
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XII.  TRAITEMENT : 

Nous distinguerons le traitement des symptômes en rapport avec 

l'hypocalcémie chronique et les symptômes en rapport avec les calcifications des 

noyaux gris centraux. 

 

� Traitement des symptômes en rapport avec l’hypocalcémie : 

Calcium : 

Le carbonate de calcium et le citrate de calcium ont la plus forte 

proportion de calcium élémentaire (40 % et 28 %, respectivement) et sont 

facilement absorbés; ils sont considérés comme les suppléments à privilégier.  

Les doses de suppléments de calcium sont de 1 à 2 g de calcium 

élémentaire 3 fois par jour. On peut commencer à administrer de 500 à 1 000 mg 

de suppléments de calcium élémentaire 3 fois par jour, puis titrer à la hausse. 

Les changements asymptomatiques à l’électrocardiogramme se normalisent 

habituellement avec le supplément de calcium et de calcitriol (40, 104, 105,106). 

 

Supplémentation vitaminique: 

On peut utiliser des analogues de la vitamine D, en particulier le calcitriol 

ou l’alfacalcidol. Les doses initiales habituelles sont de 0,5 µg de calcitriol ou 

1µg d’alfacalcidol par jour. On conseille un titrage à la hausse avec des 

augmentations des doses aux 4 à 7 jours jusqu’à ce qu’un niveau de calcium 

sérique de faible à normal soit atteint. Le calcitriol est préférable, parce qu’il est 

relativement plus puissant et a un début et une fin d’action rapide attribuable à 

sa courte demi-vie (40, 104, 107). 

Les complications les plus fréquentes de la thérapie à la vitamine D sont 

l’hypercalciurie et la néphrocalcinose (43).Par conséquent, il faudrait 
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simplement faire un suivi chez les patients asymptomatiques. Il faudrait mesurer 

le calcium, le phosphore et la créatinine sériques sur une base allant 

d’hebdomadaire à mensuelle durant les ajustements initiaux de la dose, avec des 

mesures trimestrielles à semestrielles une fois que le protocole de thérapie a été 

stabilisé (6, 40, 104). 

Les objectifs principaux de la prise en charge avec un supplément de 

calcium et de vitamine D sont le contrôle des symptômes, le maintien du 

calcium sérique dans une marge de faible à normale (2,00 à 2,12 mmol/l), le 

maintien du phosphore sérique à la normale et le maintien du produit calcium-

phosphate en deçà de 4,4 mmol /l (55 mg2/dl) sans développer une 

hypercalciurie, une néphrocalcinose ou la précipitation de sels calcium-

phosphate dans les tissus mous (104, 106, 107, 108). 

 

La thérapie de remplacement des HPT : 

Est une option viable, car elle corrige l’hypercalciurie et réduit 

potentiellement le risque de néphrocalcinose, de néphrolithiase et d’insuffisance 

rénale. Elle peut aussi réduire l’importante variation dans le calcium sérique, 

ainsi que la nécessité d’administrer de très grandes doses de métabolites de 

calcium et de vitamine D. De plus, l’HPT 1–34 réduit l’excrétion urinaire de 

calcium permettant possiblement des réductions de la dose de calcium et de 

vitamine D; l’HPT 1–84 a aussi été étudiée et elle pourrait devenir un ajout 

valable aux options thérapeutiques actuelles. L’hypoparathyroïdie est la seule 

insuffisance hormonale qui n’est actuellement pas traitée avec un remplacement 

direct de l’hormone déficiente. À l’heure actuelle, les suppléments d’HPT n’ont 

pas été approuvés par Santé Canada pour le traitement de l’hypoparathyroïdie 

(96, 109,110, 111). 
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Un traitement par des bloqueurs spécifiques des canaux calciques 

intracérébraux a été tenté sans succès. Le disodium étidronate aurait également 

un effet bénéfique sur les signes cliniques dans une étude en double insu, en 

comparaison au placebo (113,4). 

 

� Traitement des symptômes en rapport avec les calcifications des 

noyaux gris centraux: 

Si malgré la correction des troubles du métabolisme phosphocalcique, les 

manifestations neurologiques ou neuropsychiques persistent, les patients devront 

bénéficier de traitements spécifiques. 

En cas de comitialité, un traitement anticonvulsivant sera proposé, en évitant 

notamment ceux pouvant induire une hypocalcémie par induction enzymatique 

(barbituriques, phénytoïne) (114). 

Pour les manifestations extra-pyramidales certains patients répondraient 

favorablement à la L-Dopa (Nicolas et al., 2013), mais ce n'est pas le cas de tous 

les patients (5). 

Les traitements psychotropes (antipsychotiques, antidépresseurs, etc.) ont 

une place importante lorsqu'une symptomatologie psychiatrique est au premier 

plan et invalidante (Nicolas et al., 2012). Les antipsychotiques devront bien sûr 

être utilisés avec prudence chez les patients avec syndrome parkinsonien ou 

mouvements anormaux (5). 

D'autres thérapeutiques tels que les β-bloquants sont proposés dans les 

tremblements mais les patients n'y sont habituellement guère sensibles. 

Le traitement par les biphosphonates a permis une amélioration fonctionnelle 

des symptômes chez un patient, mais sans réduction des calcifications des 
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noyaux gris centraux (83). Ceci mérite une évaluation sur un plus grand nombre 

de patients lors d’études contrôlées. 

Notre patient a bénéficié d’un traitement à base de sels de calcium associé 

à  la vitamine D, une  Anti coagulation et un antiagrégant plaquettaire. 
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XIII.  EVOLUTION 

En contraste avec la gravité des symptômes dont elles peuvent être 

responsables, les calcifications des noyaux gris centraux secondaires sont de bon 

pronostic et la correction des troubles du métabolisme phosphocalcique amène 

souvent à une amélioration notable (2). 

La correction des troubles du métabolisme phosphocalcique permet une 

amélioration marquée de la symptomatologie clinique, d’où l’intérêt de les 

chercher systématiquement devant toute manifestation neuropsychiatrique 

associée à des calcifications des noyaux gris centraux (2). 

L’évolution des calcifications intracérébrales sous traitement est variable 

selon les auteurs, Celles-ci peuvent diminuer de volume, elles peuvent rester 

inchangées (2), voire évoluer. Le retard diagnostic limite dans certains cas 

l’efficacité thérapeutique. 

L’évolution de notre patient était favorable. puis le patient a été transféré 

au service de neurologie pour suites de soins.  
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Le syndrome de Fahr est défini par la présence de calcifications 

intracérébrales bilatérales et symétriques, non artériosclérotiques, localisées aux 

noyaux gris centraux. 

La découverte de celles-ci au cours d’accident cérébrale ischémique 

constitue un mode de révélation exceptionnelle de cette affection, et  doit faire 

évoquer de principe la PHP, qui sera diagnostiquée par l’étude du métabolisme 

phosphocalcique avec dosage de la PTH. 

Ces calcifications peuvent êtres secondaires au traitement antiépileptique. 

Devant tout signes d´appel une TDM cérébrale est nécessaire pour poser le 

diagnostique.   

Les calcifications des noyaux gris centraux secondaires sont de bon 

pronostic et la correction des troubles du métabolisme phosphocalcique amène 

souvent une amélioration notable. 
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RESUMES 

 

Titre : Accident vasculaire cérébrale ischémique révélant un syndrome de Fahr : 

A propos d’un cas  

Mots clés: Syndrome de Fahr – Calcifications des noyaux gris centraux – AVCI 

Auteur  : HOUDA EL MEJDKI 

  

Le syndrome de Fahr est une entité rare, défini par la présence de calcifications 

cérébrales bilatérales et symétriques touchant les noyaux gris centraux.  

Ce syndrome a été révélé par diverses manifestations cliniques. Les accidents 

vasculaires cérébraux ischémiques (AVCI) sont exceptionnellement décrits 

comme des signes révélateurs.  

Nous rapportons le cas d’un homme âgé de 51ans admis au service de 

réanimation médicale hôpital militaire pour prise en charge d’un coma post 

critique,  Dans ses antécédents  on note une HTA sous nicardipine, un DNID , 

une épilepsie sous Acide valproïque. Le scanner cérébral sans injection montre 

une atrophie cortico sous corticale avec une discrète  hypodensité  temporale 

gauche et des calcifications bilatérale des noyaux gris centraux. Le diagnostic 

retenu est celui de syndrome de Fahr  du au traitement par les antiépileptiques 

donnant lieu à une hypocalcémie chronique source de calcifications au niveau 

des noyaux gris centraux. Le patient a bénéficié d’un traitement à base de sels de 

calcium associé à la vitamine D, á une Anti coagulation et á un antiagrégant 

plaquettaire. L’évolution été  favorable. 

Notre observation souligne l’intérêt de rechercher des calcifications des noyaux 

gris centraux chez des patients sous traitement antiépileptiques et de rechercher 

l’existence d’anomalies du métabolisme phosphocalcique, afin de mettre en 

route les mesures thérapeutiques appropriées car l’évolution sans traitement, 

peut engager le pronostic vital du malade. 

Le pronostic reste le plus souvent bon. 
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SUMMARY 

 

Title : Ischemic cerebro-vascular accident revealing Fahr syndrome: A report of 

a case 

 Keywords: Fahr syndrome-Calcification of the ganglia basal- Ischemic 

cerebro-vascular accident 

Autor :HOUDA EL MEJDKI 

The Fahr syndrome is a rare entity, defined by the presence of bilateral and 

symmetrical brain calcifications affecting the basal ganglia. 

This syndrome can be revealed by various clinical manifestations, But Ischemic 

stroke are exceptionally described befor, in our knowledge. 

We present a 51-year old male patient, admitted to our department  for a post 

critical coma. In his history there was a poorly controlled: hypertension 

,Diabetes mellitus type 2, and  epilepsy treated by valproic acid. 

The CT scan showed a cortical atrophy with a temporal hypodensity and 

bilateral calcifications of the basal ganglia. The diagnosis of Fahr's syndrome 

,secondary to a chronic hypocalcemia caused by antiepileptic treatment,  has 

been retained.  A therapy with calcium salts combined to vitamin D, antiplatelet 

and an anticoagulant was instituted. The evolution was favorable. 

Our case emphasizes the necessity to search: calcifications of the basal ganglia 

in epileptic seizures resistant to treatment and abnormalities of mineral 

metabolism in patients with intracerebral calcifications. The earlier diagnosis 

helps to initiate appropriate therapeutic measures. The prognosis is usually good. 
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  بسم االله الرحمان الرحيم

 أقسم باالله العظيم
  

  :في هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنة الطبية أتعهد علانية

 بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية؛  •

 وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه؛ •

 مريضي هدفي الأول؛وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة  •

 وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي؛ •

 وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب؛ •

 وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي؛ •

وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو  •

 اجتماعي؛

 لى احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها؛وأن أحافظ بكل حزم ع •

 وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد؛ •

 .بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسم بشرفي •
 

  .واالله على ما أقول شهيد  •
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