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Calcinosis estriado-palido-dentada como
causa de extrapiramidalismo en una
paciente con hipoparatiroidismo primario

Extrapyramidal symptoms due to calcinosis
cerebri in a patient with unknown primary
hypoparathyroidism

Con una prevalencia de hasta un 0,6% en la poblacion gene-
ral, las calcificaciones cerebrales son un hallazgo frecuente
en las pruebas de neuroimagen, especialmente en la tomo-
grafia axial computarizada (TAC). Este porcentaje aumenta
en los estudios autoépsicos, evidenciandose microcalcifica-
ciones en el globo palido y nicleo dentado hasta en el 70% de
los casos, puesto que la prevalencia aumenta con la edad’.

Estas calcificaciones se consideran patoldgicas cuando
son extensas, bilaterales o aparecen en individuos menores
de 40 anos. Cuando afectan de forma simultanea al nicleo
palido, putamen, nlcleo dentado del cerebelo y sustancia
blanca hemisférica (calcinosis estriado-palido-dentada) se
conoce como sindrome de Fahr?.

La etiologia mas frecuente del sindrome de Fahr es,
junto con la idiopatica y las infecciones congénitas (toxo-
plasmosis), las alteraciones del metabolismo del calcio,
principalmente el hipoparatiroidismo primario autoinmune o
asociado a un sindrome poliglandular, el hipoparatiroidismo
postquirurgico o el pseudohipoparatirodismo, siendo respon-
sables de hasta el 80% de los casos de calcificaciones de
los ganglios basales'3. No obstante, es una entidad poco
frecuente.

Aunque fueron Delacour en 1850 y Virchow cinco anos
mas tarde los primeros en describir histologicamente las cal-
cificaciones bilaterales de los ganglios basales, no fue hasta
1939 cuando Eaton lo relacioné con el hipoparatiroidismo
cronico®3.

El mecanismo por el cual se produce el deposito de cal-
cio en esas areas no esta del todo claro. Se han sugerido
diversas hipotesis, tales como una alteracion cronica de las
concentraciones intra y extracelulares de calcio y fosfato
en las estructuras neurogliales, alteraciones de la barrera
hematoencefalica o una disminucion del flujo sanguineo en
los ganglios basales?3°.

En cuanto a las consecuencias clinicas, también se
desconoce el motivo por el cual algunos individuos per-
manecen asintomaticos y otros desarrollan tres tipos de

sintomas: crisis convulsivas o mioclonias, sintomatologia
extrapiramidal de tipo coreoatetosico o parkinsonismo y
trastornos neuropsiquiatricos?>7.

Presentamos el caso de una mujer de 57 afios, que ingreso
en Neurologia por sensacion de agarrotamiento en extremi-
dades inferiores y alteracion de la marcha progresiva de unos
6 meses de evolucion. Como antecedentes personales desta-
caba una dislipemia en tratamiento dietético y un sindrome
depresivo de 6 anos de evolucion en tratamiento con antide-
presivos y ansioliticos. La paciente no referia antecedentes
familiares de interés. Referia dolor y sensacion de agarrota-
miento en regién gemelar desde hacia unos 6 meses, junto
a dificultad para la deambulacion. No habia presentado cai-
das, aunque existia inestabilidad en la postura y la marcha.
Relataba un empeoramiento progresivo de la sintomatologia
hasta precisar ayuda para realizar las tareas domésticas dos
meses previos al ingreso. La auscultacion cardiopulmonar
no presentaba alteraciones significativas y el abdomen era
anodino. En cuanto a la exploracion neuroldgica destacaba:
marcha a pasos muy acortados y arrastrados con dificul-
tad importante en giros. Rigidez axial en rueda dentada.
Ausencia de temblor. Movimientos involuntarios en manos
estereotipados, continuos. No se objetivaron alteraciones
de las funciones superiores. Los reflejos osteotendinosos
aquileo y rotuliano estaban abolidos. El electromiograma se
informd como presencia de actividad muscular espontanea
de forma continua en extremidades inferiores. Se realizd
una TAC craneal que objetivo un sistema ventricular de
tamano y morfologia dentro de los limites normales y multi-
ples calcificaciones parenquimatosas intraaxiales afectando
de forma bilateral y simétrica a nucleos dentados, ganglios
basales y centros semiovales (figs. 1ay b).

La alteracion de la marcha se atribuy6 a las multiples cal-
cificaciones en ganglios basales. Se solicité analitica basal
que evidencié: hemograma, perfiles hepatico y renal den-
tro de la normalidad, sodio 140 mEq/l (N: 133-145); potasio
3,5 mEqg/l (N: 3,5-5); calcio 3,8 mg/dl (N: 8,4-10,5); cal-
cio i6nico 0,55 mmol/L (N: 1-1,25); fosfato 6,8 mg/dl (N:
2,5-4,5); magnesio: 0,9mg/dl (N: 1,7-2,2); CK 693 U/L (N:
20-135): albumina 4,2 g/dl (N: 4,2-6). Ante las alteraciones
electroliticas se consultd con el servicio de Endocrinologia,
iniciandose reposicion endovenosa de calcio y magnesio. Asi-
mismo se solicitaron las siguientes determinaciones: 25(0H)
vitamina D 23 ng/ml (N: 20-54); 1,25(0OH) vitamina D 34
pg/ml (N: 16-56); parathormona intacta (PTH) 6,3 pg/ml
(N: 11,1-79,5); calcio en orina de 24 horas 81,4mg/24h

1575-0922/$ - see front matter © 2010 SEEN. Publicado por Elsevier Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.


dx.doi.org/
http://www.elsevier.es/endo

70

CARTAS CIENTIFICAS

JPEG12 Ami Q=90 9.61:1

MRN:

Figura 1

JPEG12 Ami Q=90 8.20:1

Sistema ventricular de tamafio y morfologia dentro de los limites normales y multiples calcificaciones parenquimatosas

intraaxiales afectando de forma bilateral y simétrica a nicleos dentados, ganglios basales y centros semiovales.

(N: 100-300) (tabla 1). Los signos de Chvostek y Trous-
seau eran positivos. No se evidenciaron otros signos de
hipocalcemia tales como catarata subcapsular, alargamiento
del intervalo QT en el electrocardiograma o pseudotumor
cerebri. Con el diagndstico de hipoparatiroidismo primario
se solicitaron anticuerpos anti-tejido paratiroideo y anti-
cuerpos anti-CASR (calcium sensing receptor) que fueron
negativos. El estudio para Corea de Huntington, asi como
las serologias viricas fueron negativos. También se descar-
taron otras endocrinopatias, la enfermedad de Wilson, la
hemocromatosis, asi como la infiltracion tumoral de la glan-
dula. Tras la correccion progresiva del calcio, magnesio y
fosfato se evidencid una mejoria clinica en cuanto a la

disminucion de las mioclonias y la negativizacion de los sig-
nos de Chvostek y Trousseau. Asimismo se normalizaron el
electromiograma y la creatincinasa. Sin embargo, no se evi-
denci6é ninguna mejoria en la marcha. Pese a corregir la
hipomagnesemia, los niveles de PTH se mantuvieron bajos
descartandose ésta como causa de hipoparatiroidismo. La
paciente fue dada de alta con levodopa y suplementacion
de calcio (lactogluconato calcico 1.000mg/8 horas), lac-
tato magnésico (500 mg/24 horas) y calcitriol (0,5 mcg/dia),
asi como su tratamiento habitual. Seis meses después la
paciente tenia un ionograma dentro de la normalidad y
volvia a ser independiente para las actividades cotidianas,
aunque persistia el trastorno de la marcha de tipo parkinso-

Tabla 1  Evolucion de los parametros analiticos
Inicio de reposicion Evolucion Inicio de Actualmente
electrolitica suplementacion oral
endovenosa y final endovenosa
Calcio plasma 3,8 5,8 7,6 8,7 9,6
(N: 8,4-10,5 mg/dl)
Calcio orina 24 h 81,4 No determinado  310,7 246,75 210
(N: 100-300 mg/24 h)
Calcio idnico 0,55 0,75 1 1,11 1,11
(N: 1-1,25 mmol/l)
Magnesio plasma 0,9 1,9 1,7 1,8 2
(N: 1,7-2,2 mg/dl)
Magnesio orina (mg/dl) < 1,2 No determinado  No determinado 2,6 3,9
Fosfato plasma 6,8 6,5 5,1 4.5 4
(N: 2,5-4,5 mg/dl)
Parathormona intacta 6,3 No determinado  No determinado 4,9 4,2
(N: 11-79,5 pg/ml)
25-OH vitamina D 23 No determinado  No determinado 24 36
(N: 20-54 ng/ml)
1,25-0H vitamina D 34 No determinado  No determinado 30 32
(N: 16-56 pg/ml)
Creatinina plasma 1 0,85 0,9 1,1 0,93

(N: 0,8-1,3 mg/dl)

La albimina sérica fue normal en todo momento.
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niano pese al tratamiento. Un afio mas tarde, la paciente
reingresd por presentar empeoramiento progresivo de la
marcha con caidas frecuentes pese a tener unos niveles de
calcio y magnesio dentro de los limites de la normalidad
y haber modificado repetidamente el tratamiento especi-
fico para el trastorno parkinsoniano. También relataba una
alteracion de la memoria, que se orienté como un deterioro
cognitivo incipiente.

Las repercusiones clinicas de las calcificaciones en los
ganglios basales son de tres tipos: crisis convulsivas o
mioclonias, sintomas extrapiramidales o trastornos neuro-
psiquiatricos.

Las crisis convulsivas son secundarias a la hipocalcemia y
se caracterizan por tener una escasa respuesta a los anticon-
vulsivantes y remiten al normalizarse los niveles de calcio
plasmatico. Lo mismo ocurre con las mioclonias, tal y como
ocurrié con nuestra paciente. Ello sugiere que la causa de
dichas mioclonias es la hipocalcemia aguda.

Los trastornos del movimiento aparecen en un 20-30% de
los casos, pudiendo ser de tipo coreoatetosico o parkinso-
niano. Curiosamente, corresponden a mecanismos opuestos,
el primero por déficit de dopamina y el segundo por exceso
de este neurotransmisor. El parkinsonismo se caracteriza por
ser resistente al tratamiento habitual con levodopa y en
casos precoces ocasionalmente pueden responder al trata-
miento con calcio’2.

Asimismo, pueden existir alteraciones en la esfera neu-
ropsiquiatrica. Entre éstas se han reportado sintomas muy
diversos que pueden ir desde la depresion hasta la psico-
sis. Su evolucion suele ir paralela a la correcta sustitucion
de iones, mejorando con la normalizacion mantenida de la
calcemia. De todos estos cuadros, el que dificilmente res-
ponde a la normalizacién del metabolismo fosfocalcico es la
demencia.

No sabemos hasta qué punto pudo influir la larvada evo-
lucion del trastorno fosfocalcico en su sindrome depresivo.
No obstante, pese a la correccion de los iones la paciente
siguio precisando su tratamiento antidepresivo habitual'-2.
Asimismo, el deterioro cognitivo incipiente objetivado en la
Ultima visita podria ser otra manifestacion del sindrome de
Fahr.

En cuanto a la hipomagnesemia presentada por la
paciente, pese a realizarse un adecuado diagnostico dife-
rencial, no se consiguio filiar con total certeza su etiologia,
atribuyéndose finalmente al tratamiento cronico con ome-
prazol, ya que al normalizarse los niveles y retirarse dicho
tratamiento se mantuvo en normomagnesemia con minima
suplementacién®.

El hipoparatirodismo primario puede formar parte del
sindrome poliglandular autoinmune tipo |, asociado a
una insuficiencia suprarrenal primaria y candidiasis muco-
cutanea. La determinacion de anticuerpos anti-tejido
paratiroideo es de escasa utilidad para el diagnostico, ya que

solo son positivos en el 40% cuando se asocian al sindrome
poliglandular autoinmune tipo | y en el 30% en los casos
esporadicos. Lo mismo ocurre con los anticuerpos anti-CASR,
positivos en el 50% de los casos aproximadamente.

Tal y como se ha reportado en la literatura, en el
sindrome de Fahr un adecuado control del metabolismo
fosfocalcico no suele ir asociado a una mejoria en el
trastorno de la marcha ni en las alteraciones cognitivas.
Unicamente un diagndstico precoz del hipoparatiroidismo
evitaria el depdsito de calcio en los ganglios basales y, por
lo tanto, las alteraciones derivadas de dicha calcificacion
cerebral’3?,
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