MEDICINA EN IMAGENES
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Caso clinico

Se trata de un varén de 70 afios que presenta dos episodios de pérdida de conciencia, de
una duraciéon aproximada de 2 a 3 minutos, con recuperacion espontdnea de la conciencia.
Se acompafia de un cuadro previo de malestar general, con debilidad, sensacién de giro y
palpitaciones sin dolor precordial, ni disnea. No refiere episodios previos. No presenta rela-
jacion de esfinteres, ni mordedura de lengua ni convulsiones. No se observa relacién con el
esfuerzo ni con la postura. No refiere semiologia respiratoria ni gastrointestinal aguda.

Fig. 1. En ambas imdgenes (A y B) de tomografia axial computarizada cerebral se observa calcificacion de ambos niicleos caudados,
cdpsula interna, niicleos lenticulares y parte posterior de los tdlamos.
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Antecedentes personales

Ulcus duodenal, diabetes mellitus (DM) tipo II que
controla con dieta. Intervenido de cataratas el dltimo
afio. En la actualidad no estaba tomando ningin tra-
tamiento farmacolégico.

Exploracion fisica

El paciente se encuentra consciente y orientado, con
buen estado general, apirético, normocoloreado y
normohidratado. Auscultacién cardiorrespiratoria rit-
mica (90 Ipm) sin soplos. Roncus aislados en campos
medios. Abdomen blando y depresible sin puntos do-
lorosos ni visceromegalias. Exploracién neuroldgica:
paresia facial inferior derecha, disfonia, marcha ata-
xica con Romberg (+) con tendencia a la retropul-
sién, adiadococinesia, reflejos osteotendinosos (ROTS)
vivos y simétricos.

Exploraciones complementarias

Glucemia capilar, 110 mg/dl; tensién arterial (TA),
150/90; hemograma: leucocitos, 8.100/ mm? (N:
80%, L: 13%), Hb, 13,4 g/dl; volumen corpuscular
medio (VCM), 83 fl; plaquetas, 171.000/ mm?®: bioquimi-
ca: urea, 30; creatinina, 1,0 mg/ dl; sodio, 136 mg/ dl, po-
tasio, 4,01 mg/ dl; calcio, 5,5 mg/ dl; f6sforo, 5,6 mg/ dl;
magnesio, 2 mg/ dl; proteinas totales, 6,6; el resto de
pardmetros analiticos se encontraban dentro de la
normalidad. La radiografia de térax, el electrocardio-
grama (ECG) y el andlisis de orina no mostraba alte-
raciones. Se muestran hallazgos de la tomografia
axial computarizada (TAC) cerebral.

Diagnéstico

Sindrome de Fahr.

Evolucion y tratamiento

En ningiin momento se apreciaron signos de hipo-
calcemia. Los hallazgos de la TAC cerebral muestran
dreas de alta atenuacién a nivel de los ganglios basa-
les. Se realizé estudio Holter sin apreciarse alteracio-
nes. La calciuria fue de 75 mg/d y la fosfaturia de
510 mg/d. Los valores de la PTH intacta en plasma
fueron < 10 pg/ ml Se administrd calcio y vitamina D
por via oral, normalizdndose las cifras de calcio en
sangre y orina sin repetirse los episodios sincopales.

Comentario

En 1930, Fahr describi6 el caso de un adulto con cal-
cificaciones simétricas de los ganglios basales y clini-
ca relacionada con estos hallazgos'. La clinica gene-
ralmente no se correlaciona con la localizacién de las
calcificaciones cerebrales que se observan en la TAC?,
y aunque los sintomas mds esperados corresponden
a un extrapiramidalismo, puede manifestarse con
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cualquier sintoma neuroldégico (sincope, sindrome pi-
ramidal, convulsiones, hipertension intracraneal, etc.)3.
La presencia de calcificaciones de los ganglios basa-
les no suelen tener significacién patologica en pa-
cientes ancianos, donde tienden a localizarse, de forma
mas frecuente, en el nicleo palido 2. La calcificacién
de los ganglios basales se detecta de forma fortuita
hasta en el 0,7% de TAC realizadas en adultos*. El
estudio de la anatomfia cerebral se observa con mejor
detalle con la resonancia magnética; sin embargo,
esta técnica es menos sensible que la TAC a la hora
de la deteccién de calcio. Las imagenes de SPECT con
tecnecio-99m-hexametilpropilenamia oxima (HMPAO)
ponen en evidencia un descenso del flujo cerebral en
las zonas donde existen calcificaciones cerebrales .
Ademads parece ser que existen mecanismos diferen-
tes para explicar las calcificaciones de los ganglios
basales, la formacién de calcificaciones pericapilares
y las calcificaciones no relacionadas con los vasos.
Esta conclusion se extrae por la diferente composi-
cién en minerales de estos depésitos segtin su origen °.
De cualquier modo, la presencia de clinica neurolégi-
ca o psicolégica asociada a calcificaciones simétricas
de los ganglios basales pensamos que requiere el es-
tudio de una posible alteracion del metabolismo del
fosforo y el calcio.

Los enfermos con hipoparatiroidismo postquirtrgico
no presentan calcificaciones cerebrales asociadas,
posiblemente por la administraciéon de calcio y vita-
mina D tan pronto como se detectan signos de hipo-
calcemia’. La asociacién més frecuente del sindrome
de Fahr es con el hipoparatiroidismo primario; sin
embargo, deben tenerse en cuenta otras causas, co-
mo la esclerosis tuberosa, toxoplasmosis cerebral,
irradiacién craneal, anoxia cerebral, etc. .

El hipoparatiroidismo primario es la causa que clasi-
camente se asocia con el sindrome de Fahr, siendo
muy rara la asociacién a otras endocrinopatfas. Las
manifestaciones clinicas se encuentran en relacién
con la rapidez de la instauracién de la hipocalcemia
mds que con la calcemia en plasma. El sindrome hu-
moral caracteristico es una hipocalcemia con hipo-
calciuria, hiperfosforemia con hipofosfaturia y nive-
les de PTH indetectables’.
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