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Sindrome de Fahr

Mujer de 75 anos de edad, sin antecedentes de
interés ni factores de riesgo cardiovascular. En su
domicilio sufre una crisis ténico-clénica generali-
zada, presenciada por un familiar, y es derivada al
hospital para valoracion.

Durante la exploracion fisica la paciente estd
desorientada, sin focalidad neuroldégica, con leve
hipertonia espdstica generalizada. No presenta sig-
nos meningeos.

En la analitica no se aprecian alteraciones en los
valores hematoldgicos ni en los bioquimicos; la cal-
cemia es de 8,8 mg/dI.

Se realiza tomografia computarizada (TC) cere-
bral, que muestra marcada calcificacion de los glo-
bos pdlidos y en el cerebelo en la localizacion de
los nUcleos dentados, de forma bilateral y simétrica
(figura 1). Los hallazgos son sugestivos de enferme-
dad de Fahr.

DIAGNOSTICO POR IMAGEN

La paciente evoluciona favorablemente durante
la observacién en Urgencias y es dada de alta a
su domicilio. Se pautan revisiones periddicas con su
neurdlogo de Area.

COMENTARIO

El sindrome de Fahr es una ferrocalcinosis cere-
brovascular idiopdtica, que produce calcificacion
estrio-pdlido-dentada bilateral. Fue descrita por el
patdlogo alemdan Karl Theodor Fahr en 1930. Puede
ser esporddica o autosdémica dominante, con alte-
raciones en el brazo corto del cromosoma 14.

Los pacientes pueden estar asintomdaticos o pre-
sentar cualquier sinftoma, como cefaleaq, ictus, tu-
mores, crisis comiciales o fraumatismo craneoence-
falico (TCE).

La clinica especifica del sindrome de Fahr suele

Figura 1: Tomografia computarizada (TC) cerebral, que muestra marcadas calcificaciones parenquimatosas en
la localizacion de los nucleos dentados del cerebelo y globos palidos, de forma bilateral y simétrica (flechas)
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presentarse hacia los 30-60 anos, sin predominio
por ningun sexo; fambién existe una forma infantil.
Cuando se presenta en el adulto joven, los sinto-
mas predominantes son los neuropsiquidtricos; en
el adulto de edad avanzada predomina la clinica
extrapiramidal y la demencia.

Las manifestaciones clinicas incluyen disartria,
espasticidad, distonia, epilepsia, parkinsonismo
(temblor, rigidez, apariencia facial de mdscara),
coreo-atetfosis, convulsiones y manifestaciones
neuropsiquidtricas. Puede asociar lesiones ocula-
res, como glaucoma, atrofia de nervio éptico y re-
tinitis pigmentosa.

El depdsito de calcio se debe a un defecto en el
fransporte del hierro y de los radicales libres, que
producen un dano fisular y posteriormente calcifi-
cacién. El metabolismo calcio-fosfato es usualmen-
te normal.

Desde el punto de vista de los estudios de ima-
gen suelen ser hallazgos casuales en una TC cere-
bral durante el estudio de un deterioro mental pro-
gresivo o en estudios realizados por ofras causas
(ictus, cefaleaq, crisis comicial, TCE).

El hallazgo mds relevante es la presencia de cal-
cificaciones groseras bilaterales y simétricas en los
ganglios basales, niucleos dentados, cerebelo vy
sustancia blanca cerebral.

En la resonancia magnética (RM) la intensidad
de senal es variable en las secuencias potencia-
das en T1 en relacion con la fase de la enferme-
dad y el volumen del depdsito de calcio. En las
secuencias pofenciadas en T2 suelen aparecer le-
siones hiperintensas localizadas en los centros se-
miovales, no relacionadas con el depdsito de cal-
cio; representan el proceso progresivo inflamatorio
o metabdlico cerebral que mds adelante llevard a
la calcificacion. En secuencias de suscepfibilidad
magnética las calcificaciones aparecerdn marca-
damente hipointensas.

Debemos realizar el diagndstico diferencial con
otras causas de calcificaciones simétricas y bilate-
rales en ganglios basales, como hipoparatiroidis-
mo, pseudohipoparatiroidismo, encefalopatias mi-
tocondriales, enfermedad de Wilson, sindrome de
Down, neurobrucelosis y neurolupus.

No existe un tratamiento especifico para frenar la
progresion del depdsito cdicico. Se han empleado
guelantes, antagonistas del calcio y antioxidantes,

con un resultado poco alentador. El tratamiento es
sinftomdtico y el prondstico variable; no existe co-
rrelaciéon entre la edad, la extensién de los depdsi-
tos cdlcicos cerebrales y el déficit neuroldgico.

En los casos progresivos el sindrome de Fahr lleva
al deterioro mental y a la pérdida de la capacidad
motora.
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