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Se describen las principales manifestaciones clinicas y los resultados de los estudios
de imagenes realizados a una paciente de 37 afios de edad con diagndstico de
hipoparatiroidismo secundario (postiroidectomia); diagnosticada y con tratamiento
sustitutivo, indicado desde hacia varios afios por especialistas en endocrinologia.
Ademas, la paciente presentd el antecedente de crisis epilépticas motoras, de inicio

generalizado, ténico-clénicas.
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En los estudios de tomografia simple de craneo realizados a la paciente, se observan
imagenes con densidades calcicas, compatibles con calcinosis estrio-palido-

taldmica-cerebelosa (fig. 1).

Fig. 1 - Imagenes de tomografia simple de craneo (A - G). Imagenes hiperdensas con
densidades calcicas, de localizacién estrio-palido-talamica-cerebelosa, bilaterales y

simétricas. Diagndstico clinico-imagenolégico: sindrome de Fahr.

En el estudio hibrido de tomografia por emision de foton unico y tomografia
computarizada (SPECT-CT) craneal con °™Tc-ECD se evidencia marcada
hipoperfusién en las zonas donde asientan las calcificaciones (fig. 2), en las que,
ademads, se registra hipometabolismo glucolitico en el estudio de tomografia por

emision de positrones (PET-CT) con ["8F] fluorodesoxiglucosa (['8F] FGD) (fig. 3).
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Fig. 2 - Imagenes de tomografia por emisién de fotén unico y tomografia computarizada
(SPECT - CT) craneal con **™Tc-ECD (A-F). Marcada hipoperfusién estrio-palido-talamica-
cerebelosa bilateral (A, B, C); zonas donde asientan las calcificaciones. Se observa el

contraste con la perfusion de un paciente sin Fahr (D, E, F).

-

Fig. 3 - Imagenes de tomografia por emision de positrones (PET-CT) con ['®F]

fluorodesoxiglucosa (['®F] FGD) (A y B) y andlisis cuantitativo con NeuroQ™ (version 3.7,
Syntermed, Inc., Atlanta, GA, United States) (C y D). Hipometabolismo glucolitico en las
zonas donde asientan las calcificaciones (A y B); el nicleo caudado derecho y el hemisferio

cerebeloso izquierdo muestran el mayor hipometabolismo glucolitico (C,D).
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Por las manifestaciones clinicas (parkinsonismo, cambios de la personalidad, crisis
epilépticas), antecedentes y resultados de los estudios, se diagnosticé sindrome de
Fahr por hipoparatiroidismo secundario. La enfermedad de Fahr y el sindrome de Fahr
presentan manifestaciones clinicas similares.("

En la actualidad se ha recomendado el uso del término calcinosis bilateral estriado-
palido-dentada (BSPDC) o sindrome de Fahr para la condicién que se desarrolla como
consecuencia de una enfermedad que produce depésitos de calcio (alteraciones
metabdlicas, infecciones, enfermedades autoinmunes, intoxicaciones, entre otras).®
Una de las causas mas comunes del sindrome de Fahr es el hipoparatiroidismo
secundario postiroidectomia.("

El sindrome de Fahr se presenta tipicamente en personas de 30 a 40 afios de edad y
se caracteriza por calcificaciones intracraneales bilaterales simétricas y un trastorno
subyacente. Mientras que la enfermedad de Fahr se reporta con mayor frecuencia en
personas de 40 a 60 afios de edad, con calcificaciones bilaterales simétricas
progresivas en los ganglios basales y se relaciona con factores genéticos.(134)
Clinicamente, pueden evolucionar con trastornos progresivos del movimiento,
incluyendo parkinsonismo, corea, temblor, distonia, atetosis y discinesia orofacial,
ataxia y trastornos neuropsiquiatricos, tales como dificultad de concentracion y falta
de memoria, cambios de personalidad o de conducta y demencia.®
Fisiopatolégicamente, el depdsito de calcio comienza dentro de la pared del vaso y el
espacio perivascular. La calcificacién progresiva comprime los vasos cercanos, lo que
reduce el flujo sanguineo y, por lo tanto, continua el proceso de disminucién del flujo
sanguineo, lesion tisular y depdsito de minerales.(®7)

Por otra parte, en el examen histolégico, se observa calcio concéntrico depositado a
lo largo de las paredes de arterias pequefias y medianas con afectacion menos comun
de las venas. A veces se pueden observar calcificaciones en gotas. También se
pueden encontrar cambios isquémicos y gliosis difusa en el entorno de grandes
depositos de calcio.(

El sindrome de Fahr tiene un tratamiento especifico relacionado con la causa

subyacente, siendo la terapia sintomaética una opcion adicional.(") La observacion de

(cc Esta obra est4 bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES 4



https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

ECATORIAL DERCIAS MECHCAS

% eCIMED Revista Cubana de Neurologia y Neurocirugia. 2024;14:e599

manifestaciones caracteristicas junto a los estudios de imagenes, facilitan el

diagndstico y la decision adecuada y oportuna de la terapéutica.
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