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OBJETIVO

Reconocer a la enfermedad de fahr
como una de las causas de
calcificaciones de los ganglios de la
base.

Figura 1. Tomografia de cerebro sin cte
ev. A) y B) corte axial de cerebro.
TC muestra calcificaciones difusas a

CUADRO CLINICO: nivel los centros semiovales flechas
amarillas en (A) y corona radiatas
e Femenina de 56 afios. (flechas azules) en (B). Este paciente

ademas presentaba calcificaciones
e Cuadro clinico de 1 mes de difusas bilaterales a nivel de los
evolucion consistente en cefalea, ganglios de la base y del cerebelo.
alteracion de la macha y temblores Dichas calcificaciones cerebrales no se
que fueron progresando en la dltima  acompafian de alteraciones
semana. metabolicos, se establece el diagndstico
radioldgico de enfermedad de Fahr
e  Antecedentes: sin importancia

e Examen fisico: temblores, ataxia y
alteraciones de la marcha.

° Laboratorios: niveles normales de
calcio sérico. Sin otras alteraciones
metabolicas.
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DISCUSION

Entidad caracterizada por calcificaciones
bilaterales, generalmente simétricas, con
mayor compromiso sobre los ganglios de
la base. Sus sintomas varian dentro de
un amplio espectro desde pacientes
sintomaticos  hasta demencias o
sindromes parkinsonianos.

Su etiologia es desconocida, pero esta
asociada con una transmision hereditaria
de forma autosébmica dominante,
localizada en el brazo corto del
cromosoma 14;

En su forma primaria (conocida como
enfermedad de Fahr), si bien puede ser
secundaria (sindrome de Farh) a causas.

La correlacion clinico-radiolégica es
fundamental en el diagnéstico de esta
entidad; las lesiones calcicas cursan con
niveles séricos normales de calcio.

El hallazgo radioldgico principal es el
depdsito de calcio en los ganglios
basales, el talamo, el cerebelo y la
sustancia blanca subcortical, asi como en
otras zonas del cerebro visualizados en
estudios de TC. No obstante, la
calcificacion de los ganglios basales es
un hallazgo comdn que se aprecia
frecuentemente, sobre todo en personas
mayores. El tamanfio de las
calcificaciones, su disposicion junto con
Ig Clir)ica’ son fundamentales pa.tra el difusas a nivel de los ganglios de la
diagnostico que, en muchas ocasiones, pase flechas verdes en (A) y a nivel

es radiologico. talamico bilateral flecha naranja en

(B).

Figura 2. Tomografia de cerebro sin
cte ev. TC muestra calcificaciones
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DISCUSION

El seguimiento se puede realizar
también mediante RM. El grado de
calcificacién no siempre va parejo a la
clinica. Tampoco ocurre asi con las
complicaciones de esta. La evolucion
depende de su origen (primario o f
secundario) ya que de esto dependen
los posibles tratamientos.

La TC es el método diagnéstico que
ofrece mayor sensibilidad y
especificidad, nos muestra las
calcificaciones bilaterales y simétricas
de los talamos, sustancia blanca,
ganglios basales y cerebelo.
Las extensas calcificaciones en los
ganglios de la base, en la union de
sustancia blanca/gris, los nucleos
dentados del cerebelo y el talamo
apreciadas en la TC craneal, deben
hacer pensar en un amplio diagnéstico ’
diferencial: enfermedad de Fabhr,
hipoparatiroidismo,
seudohipoparatiroidismo e
hiperparatiroidismo. Otras causas son
la calcificacion senil, la calcificacion
por VIH encefalopatia, sindrome de Figura 3. Tomografia de cerebro sin cte
Cockayne, y como secuelas de ev. Corte axial a nivel de fosa posteriqr en
ventana cerebral (A) y en ventana 6sea
quimioterapia intratecal y la (B). Muestra calcificaciones difusas a nivel
radioterapia para el cerebro. cerebeloso flechas rojas en (A), siendo

evidentes en la ventana 6sea flechas
verdes en (B).
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REVISION DEL TEMA

No existe un tratamiento especifico para la enfermedad de Fahr. La
medicacion antipsicotica se ha intentado, pero estos pacientes son mas
propensos a desarrollar sindrome neuroléptico maligno con el tratamiento
antipsicotico.

CONCLUSION

Frente a la acomulacion patologica de calcio en los ganglios de la base se debe
correlacionar con las manifestaciones clinicas y resultados de laboratorio, para
llegar al diagn@stico definitivo.
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