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OBJETIVO

DOCENTE

Objetivo de la presente revision



“Describir las caracteristicas clinicas y
radiologicas del Sindrome de Fahry las
entidades etiolégicas/patologicas
asociadas”




REVISION
DE TEMA

02 DESARROLLO




“Es una entidad poco usual, que se
caracteriza por la calcificacion estriato-
palido-dentada con un componente
genético autosomico recesivo o
dominante.”




REVISION DE TEMA

Es wun transtorno neuroldgico degenerativo poco
frecuente caracterizada clinicamente por distonia
progresiva, parkisonismo y manifestaciones
neuropsiquiatricas.
Clinica:

-Transtorno neuropsiquiatrica

-Deterioro cognitivo (demencia subcortical)

-Transtornos del movimiento extra-piramidal.
Metabolismo P/Ca++

Patron bimodal clinica:
-Adulta temprana (psicosis similar a la esquizofrenia)

-bta década (sindrome extrapiramidal, demencia subcortical).
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HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS (TC) '

Figl v 2 TC de cerebro: Mostré calcificaciones bilaterales y simétricas con
compromiso supra e infratentorial, en localizaciones tipicas:
Cuerpos estriados, globos palidos, talamosy nucleos dentados.
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Fig.3y 4 RM de cerebro (T1y SWI).
Muestra cambios en la intensidad de sefal con compromiso bilateral y simétrico
como signos de mineralizacion.

TI : Espontaneamente hiperintensa

SWI : Hipointensa (puede ser mas sensible que la TC)



DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES
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Fig. 5 Calcificaciones fisioldgicas
Ca** simétrico en ganglios basales
en personas de mediana edad y
mayores, principalmente en
globos palidos.

Fig. 6 Encefalopatias mitocondriales
Ca** simétrico en ganglios basales
(puede aparecer)

Asocian calcificaciones tipo
necrosis cortical laminar bilateral y
simétrica.
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Fig. 7 Post-infecciosas (HIV, TB, Toxo)
Ca** simétrico en ganglios basales y
signos de atrdfia cerebral
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PERLAS PARA HACER EL DIAGNOSTICO

-FD en pacientes parkinsonianos con demencia y signos cerebelosos
-El descubrimiento de GB Ca** si tiene <50 afilos merece investigacion




ONCLUSION

PARA FINALIZAR




CONCLUSION

-Revisamos |las caracteristicas clinico-radioldgicas del
amplio espectro de enfermedades asociadas al Sindrome
de Fahr, asi como las consideraciones a tener en cuenta al
momento de interpretar clinicamente el estudio, mas alla
de |la decripcion
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