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OBJETIVOS

Describir ~ los  hallazgos  radiologicos
caracteristicos de esta enfermedad en los
diferentes metodos diagnosticos.

Identificar  los  distintos  diagnosticos
diferenciales imagenologicos, que simulan
esta entidad.



REVISION DEL TEMA

RESENA

En 1850, Delacour describio calcificaciones vas-
culares alrededor de los ganglios de la base; en
un paciente de 56 anos de edad, que presentaba
rigidez, debilidad de extremidades inferiores y
temblor (z,2).

Finalmente en 1930, Karl Theodor Fahr descri-
bi6 un paciente, con demencia de larga
evolucion, calcificaciones alrededor de los
ventriculos laterales y ganglios de la base. Esta
entidad se definio como enfermedad de FAHR

(2).

La enfermedad de Fahr, también conocida como
calcificaciones idiopaticas de los ganglios
basales, calcificacion en los nucleos estriado,
palido y dentado o calcinosis nucleorum, es una
afeccion secundaria a ferrocalcinosis cerebral de
tipo congenito.

Esta asociada con una transmision hereditaria de
forma autosomica dominante, localizada en el
brazo corto del cromosoma 14(3); que producen
calcificaciones en ciertas aéreas cerebrales como
la zona periventricular, los ganglios de la base y
el cerebelo.



EPIDEMIOLOGIA

Segun la definicion de la Unidn Europea esta
enfermedad esta catalogada dentro de las
enfermedades raras, minoritarias o huérfanas, de
origen genético, con peligro de muerte o de
invalidez cronica, que tienen una prevalencia
baja, menor de 5 casos por cada 10 o000
habitantes en la comunidad(y).

En una revision de 6348 tomografias
computarizadas, 62 veces (0,98%) mostraron la
existencia de calcificaciones de los ganglios de la
base, pero solo 31 casos (0,49%) podian ser
diagnosticados de sindrome de Fahr (5).

Esta enfermedad esta caracterizada por
calcificaciones bilaterales y simétricas, en los
nucleos de la base o en otras areas cerebrales
asociadas a trastornos neurologicos.

Afecta por igual a ambos sexos y se presenta mas
frecuentemente hacia la edad media.



CLINICA

Desde el punto de vista clinico, la
enfermedad de Fahr se manifiesta con :

- Movimientos atetosicos.

- Distonias,

- Déficit cognitivo

- Trastornos de conducta (3)

- Convulsiones .

En ocasiones puede cursar con:
-Depresion,

- Sintomas extrapiramidales (tembloresy
parkinsonismo),

- Trastornos del lequaje,
- Inestabilidad y

- Cisis de agitacion.

Pueden presentar psicosis entre los 20 y los
40 anos con cuadros delirantes y psicoticos.

Suele asociarse a microcefalia, glaucoma,
atrofia del nervio optico y retinitis
pigmentosa entre otros.



DIAGNOSTICO

= Radiografia de craneo

En la radiografia del craneo las calcificaciones
aparecen como grupos de densidades
puntiformes distribuidos simétricamente por
arriba de la silla turca y laterales a la linea
media, mientras que las calcificaciones
subcorticales 'y del cerebelo aparecen
onduladas.




= Tomografia computada
de Enceéfalo:

Es el método preferido para localizar y evaluar el
grado de calcificacion cerebral. Con mayor
frecuencia la zona afectada es el nucleo
lenticular, sobre todo el globo palido interno.

Tambien  pueden  verse  afectados las
circunvoluciones cerebelosas, el tronco cerebral,
los centros semiovales, y la sustancia blanca
subcortical.

Las calcificaciones en putamen, talamo, caudado
y nucleo dentado también son comunes. De vez
en cuando los depdsitos de calcio comienzan o
predominan en regiones fuera de los ganglios
basales.



TC Encéfalo sin contraste EV:

Imadgenes hiperdensas, con densidad
calcica, simétricas, bilaterales a nivel ganglio
basal y sustancia blanca subcortical cerebral
y cerebelosa.



Las calcificacion parece ser progresiva vy
gradual. Esta calcinosis de los nucleos estriado,
palido y dentado es detectable en entre 0.7 y
1.2% de los estudios de tomografia computada
cerebral realizados como rutina, (6) por lo que
siempre se debera correlacionar con los datos
clinicos para poder dar este diagnostico como
una posibilidad.

El diagndstico es realizado con TC cerebral sin
contraste EV, caracterizado por presencia de
calcificaciones simétricas y bilaterales, en los
nucleos caudados, palidos, putamen, talamo,
dentado del cerebelo y sustancia blanca
subcortical.




= Resonancia magnetica
de Encéfalo:

La RM tiene menor sensibilidad para la
deteccion de calcificaciones en técnicas
convencionales, aunque con secuencias
especiales de susceptibilidad magnética
tiene gran sensibilidad (SWI)(4).

Las areas calcificadas en los ganglios
basales dan una senal de baja intensidad
en las secuencias T2 y en las de
susceptibilidad magneéetica (T2* o eco
gradiente);9 senales de baja o de alta
intensidad en T1. Las lesiones del cerebelo
tienden a ser mas heterogéneas.



RM Encefalo sin contraste EV:

Hipointensidad de los nucleos basales en T1,
hiperintensidad en FLAIR en ambos centros
semiovales, con sefial de suceptibilidad
magentica hipointensa en ganglios basales y
nucleos dentados.



Criterios Diagnosticos
De Manyam

Calcificacion bilateral de los ganglios
basales con la posibilidad de encontrar
calcificaciones en otras areas del
cerebro.

Disfuncion neurologica progresiva que
generalmente incluye desordenes de
movimiento o manifestaciones
psiquiatricas.

La edad de aparicion es entre las cuarta
y quinta décadas de la vida; sin
embargo, también puede observarse en
la infancia.

Ausencia de anormalidades bioquimicas
y somaticas que sugieran enfermedad
mitocondrial, metabdlica o cualquier
otro desorden sistémico.

Ausencia de infecciones, traumatismos
0 causas toxicas.

Historia familiar de herencia
autosomica dominante.



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial de las
calcificaciones de los ganglios basales
debe apoyarse tambien en los
antecedentes clinicos e incluye (8).:

- Citomegalovirus,

- Neurocisticercosis

- Neurobruselosis

- Toxoplasmosis

- Tuberculosis inmunodeficiencias,
- Infartos calcificados,

- Astrocitomas

- Intoxicacion con plomo

- Peudohipoparatiroidismo,
- Hiperparatiroidismo,

- Hipervitaminosis D

- Encefalopatia mitocondrial
- Leucodistrofias

- Radioterapia

- Lupus

- Esclerosis tuberosa



PATRON DE CALCIFICACION EN NUEROCISTICERCOSIS

< >

PATRON DE CALCIFICACION EN TOXOPLASMOSIS

PATRON DE CALCIFICACION EN SXX STURGE WEBER




TABLA 3 . EnPEMEDAD DE FAHR V5. OTROS SINDROMES
DEMENCIALES.

Diagnésticos Diferenciales

Enfermedad de Parkinson
Enfermedad de Wilson
Corea de Huntinglon
Paralisis nuclear progresiva
Atrofia multisistémica

Demencia Taldmica




CONCLUSION

La enfermedad de Fahr es un trastorno
neurologico familiar raro que puede
asociarse con una gran variedad de
enfermedades pero su agente causal
especifico aun se desconoce.

La TC es el metodo de mayor sensibilidad
y especificidad ante la sospecha de
enfermedad de Fahr.

Para su diagnostico debe descartarse
cualquier tipo de alteracion metabdlica
relacionada con el calcio.
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