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RESUMEN

El sindrome de Fahr o calcinosis estriado pélido dentada es una enfermedad de presentacidon poco comun re-
lacionada con calcificaciones intracerebrales, y asociado a alteraciones del movimiento y de la conducta. En el
presente articulo se hace la descripcidn de un caso en una paciente de 43 afos, quien cursaba con déficit motor;
los hallazgos por imagen mostraron calcificaciones a nivel de ganglios basales y corticales, sin alteraciones en
el metabolismo mineral, se diagnosticé sindrome de Fahr y se inici6 manejo médico con mejoria gradual de la
sintomatologia.
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ABSTRACT

Fahr syndrome or toothed pale striated calcinosis is a strange disease related to intracerebral calcifications and as-
sociated with movement and behavioral disorders. This article is a description of a case in 43 years old patient who
showed motor deficit, imaging findings showed calcifications in the basal ganglia and cortex, without alterations in
mineral metabolism, Fahr syndrome was diagnosed and began medical management with gradual improvement
of symptoms.
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INTRODUCCION

Las calcificaciones cerebrales se encuentran dentro
del espectro de lesiones por imagen que implican
un reto diagndstico tanto para el clinico como para
el radidlogo, y que exigen la busqueda de una pato-
logia de base que explique estas lesiones. Haciendo
parte de las posibilidades diagndsticas, se encuen-
tra el Sindrome de Fahr o calcinosis estriado palido
dentada, patologia de muy poca frecuencia, pero
que no por ser baja su incidencia, la hace menos
importante, ya que la evolucion y seguimiento clini-
co, constituyen un desafio para el médico ademas
de sus efectos deletéreos sobre la calidad y expec-
tativa de vida de cada paciente (1, 2, 3).

CASO CLiNICO

Paciente femenino de 43 afios, ama de casa, sin
antecedentes personales ni familiares de impor-
tancia, quien acudio por cefalea, desviacion de co-
misura labial, vértigo, disartria y hemiparesia facio-
braquio-crural izquierda a su hospital local, donde
se le realizd una impresién diagndstica de enferme-
dad cerebrovascular, y fue remitida a institucién
de IV nivel para descartar malformacién arterio-
venosa. Al ingreso se encontrd déficit neuroldgico
consistente con disartria, ataxia, disminucién de
fuerza muscular en hemicuerpo izquierdo, se rea-
lizaron paraclinicos, encontrando valores de calcio
en limites inferiores como Unico hallazgo positivo,
las demas pruebas hematicas fueron normales;
al efectuar tomografia de craneo se evidenciaron
calcificaciones bilaterales a nivel ganglio-basal y
cortical (Figuras 1y 2). Fue valorada por el servicio
de Neurologia el cual ordené estudios para vascu-
litis, reportados posteriormente como negativos;
analisis para seguimiento de niveles de calcio, que
permanecié constante, con su excrecion urinaria

ligeramente baja; ademds valores de paratohor-

mona dentro del rango normal y finalmente angio-
resonancia que informd lesiones ganglio-basales
bilaterales con signos de sangrado subagudo y a
nivel de centros ovales, estructuras vasculares sin
alteraciones (Figura 3) conjunto de resultados que
permitieron el diagndstico de Sindrome de Fahr; se
inicid manejo médico con recuperacién gradual de
fuerza muscular, y egreso hospitalario ante mejoria

clinica y seguimiento con rehabilitacion fisica.

DISCUSION

La primera descripcidn sobre calcificaciones intra-
cerebrales, data del afio 1850, cuando Delacour,
describe a un paciente de 56 afios quien cursé con
temblor, rigidez y pérdida de la fuerza muscular de
miembros inferiores, falleciendo posteriormente
por un cuadro diarreico asociado a deshidratacion
e hipotension, el reporte de patologia evidencié
calcificaciones cerebrales bilaterales y esclerosis;
cinco afios después de la descripcién de Delacour,
Bamberger describe calcificaciones en vasos san-
guineos cerebrales de un paciente con retardo
mental y convulsiones, pero es hasta 1930 que Karl
Theodor Fahr describe en un paciente de 81 afios
con historia de demencia, presentandose con fie-
bre, tos, lUlcera de decubito e inmovilidad, quien fa-
llece tres dias después, encontrando en un estudio
de patologia calcificaciones alrededor de ventricu-
los laterales y ganglios basales. Muchos nombres
fueron asignados posteriormente, pero el que la
relacionaba con Fahr, fue el mas aceptado y univer-

salizado a partir de 1982.

Todos los datos anteriores permitieron definir la
enfermedad, la cual se caracteriza por calcificacio-
nes cerebrales bilaterales simétricas de predominio
en ganglios basales y nucleos dentados, con datos
clinicos como distonias, movimientos coreo-ateto-

sicos y en un menor porcentaje, episodios convulsi-
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Figura 1. Tomografia de craneo simple

Fuente: Archivo clinico

Figura 2. Tomografia de craneo simple

Fuente: Archivo clinico

Figura 3. Angiorresonancia cerebral

Fuente: Archivo clinico

vos y déficit cognoscitivo, asociado a niveles séricos
de calcio dentro del rango de la normalidad. Poste-
riormente se asocid este nombre a cualquier tipo

de patologia calcificante cerebral (4).

Los hallazgos patoldgicos indican que las lesiones
en la regidn cerebral son en su mayor parte calcio,
pero también se encuentran constituidas por otros
elementos como fdésforo, magnesio, manganeso,
molibdeno, entre otros minerales, y elementos or-
ganicos como mucopolisacaridos, los cuales tienen
predileccion por su acumulacién a nivel de pared
de arteriolas, capilares, vénulas y espacio perivas-
cular, presentando degeneracién neuronal y gliosis;
la causa especifica de este tipo de lesiones no se
ha determinado, pero por imagenes de resonancia
magnética se sugiere un proceso metabdlico y/o in-
flamatorio, que posteriormente lleva a calcificacion.
Otras teorias con respecto a las lesiones hablan de
un acumulo de hierro y calcio debido a depdsitos
del complejo proteico alcalino de mucopolisacari-
dos o el escape de fluidos por lesién de membrana
basal vascular, con estimulacion de neutrofilos, con
consecuente inflamacién y acumulacidon mineral,
pero sean cuales sean los eventos fisiopatoldgicos
que conlleven a este proceso, aln no se ha logrado
establecer la razén por la cual este tipo de depdsi-
tos tiene predileccion por los ganglios basales, aun-
gue se sugiere que esta zona es de gran predilec-
cién por los acimulos de ciertas sustancias, como

la bilirrubina en el caso del kernicterus.

Los estudios genéticos del Sindrome de Fahr han
sido complejos, en busca de predecir cual tipo de
pacientes cursaran o no con esta enfermedad; lo
gue se ha logrado determinar a la fecha por medio
de hibridacion y sondas con microsatélites, fijando
un locus en el cromosoma 14q, que se ha asocia-

do con una forma autosémica dominante, familiar,
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pero que a la vez se ha relacionado con las formas

esporadicas de la enfermedad (1, 5, 6, 7).

Cuando se estudia la forma de presentacién clini-
ca con respecto a los pacientes con Sindrome de
Fahr, segln revision de la literatura, nos habla que
un porcentaje mayor al 50% son sintomaticos, con
un promedio de edad de 47 afios y una relacion
hombre:mujer de 2:1, siendo los desérdenes del
movimiento, el sintoma clinico mas comun (55%),
y de esto, el parkinsonismo, ocupando la mitad
de este tipo de alteraciones. En segundo lugar se
encuentran las alteraciones cognoscitivas, seguido
por las lesiones cerebelosas y de la velocidad de
respuesta, incluso se pueden presentar yuxtaposi-
cion de sintomas dentro de un mismo paciente; en
menor proporcidon podemos encontrar sintomas pi-
ramidales, alteraciones psiquidtricas, alteraciones

en la senso-percepcion, entre otras (8, 9).

A diferencia de otro tipo de patologias, los controles
paraclinicos no presentan mayores alteraciones a
excepcién de la tomografia de craneo, la cual cons-
tituye por obvias razones, la piedra esencial para la
identificacién de los pacientes, previo a esto, solo
se podia determinar las lesiones por los hallazgos
post-mortem; la tomografia se ha considerado mas
sensible que la resonancia para la determinacién
de este tipo de lesiones, observando a su vez un
aumento en la frecuencia de presentacion de este
tipo de hallazgos radioldgicos, justificado en su ma-
yor parte, por la mayor accesibilidad a este tipo de
examen, llegdndose a determinar por estudios la
incidencia de lesiones calcificadas en la tomografia
cerebral de 6,6 por cada 1000 tomografias de cra-
neo, la gran mayoria ubicadas en globus pallidus y

de pequeio tamafo.

Las calcificaciones cerebrales tienden a ser simé-

tricas, con compromiso mayor de nucleo dentado,
ganglios basales, tdlamo y centro semioval, siendo
muy raras las calcificaciones en otra ubicacion cere-
bral, y no se ha determinado algun tipo de patrén
de calcificacidon en las formas familiares asi como
en las formas esporddicas. Con base en las lesiones
observadas en las imagenes previamente descritas
y después de descartar cualquier tipo de alteracién
del metabolismo del calcio o fosforo y descartar
cualquier tipo de defecto del desarrollo, siendo el
hipoparatiroidismo, el principal diagndstico dife-
rencial a establecer, por lo cual se hace obligatorio

medicion de niveles de paratohormona (10, 11).

Finalmente, el manejo de este tipo de patologia se
plantea como el maximo reto con respecto a este
sindrome, ya que la remocién de las lesiones a nivel
cerebral, se dificulta debido a la via de abordaje,
por otra parte, el intento de remover los depdsitos
calcicos sin afectar los depdsitos 6seos y otros te-
jidos, lo hace muy complicado, ademas el manejo
con bloqueadores de calcio y andlogos de la vitami-
na D no han resultado satisfactorios, a pesar de ser

posibles vias dentro de su fisiopatologia.

CONCLUSIONES

Dentro del estudio de pacientes con calcificaciones
cerebrales, se debe realizar un estudio detallado de
alteraciones metabdlicas y genéticas, teniendo en
cuenta al Sindrome de Fahr como opcidn diagndsti-
ca. Debido a los pocos datos que se tienen sobre Fi-
siopatologia, y evolucién clinica de estos pacientes
se hacen necesarias descripciones mdas amplias, no
solo sustentadas en reportes de casos, para lograr
ofrecer mejores opciones diagndsticas y terapéu-
ticas a los pacientes que padecen la patologia en

mencion.
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