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Introduccion

Enfermedad de Fahr (EF) o Calcificacion idiopatica de
los ganglios basales es una patologia neurologica
degenerativa de etiologia desconocida y baja
frecuencia. Se describen casos hereditarios
autosomicos dominantes y esporadicos. La
manifestacion clinica mas frecuente son sintomas
neuropsiquiatricos.

En estudio de neuroimagenes se caracteriza por
presentar calcificaciones cerebrales simétricas en
ganglios basales.




Objetivos

* Revision anatomica de los ganglios basales

* Describir la distribucion de las calcificaciones
cerebrales en la Enfermedad de Fahry su
manifestacion en TCy RM

* Revisar los principales diagnosticos
diferenciales



Revision Anatomica de los
Ganglios Basales

Globo padlido

Nucleo de sustancia gris No
forma parte de los Ganglios
de la Base

GB

Otros ganglios basales no incluidos en el esquema:

claustro, amigdalino, subtalamo, sustancia negray rojo




Aspectos Clinicos de la Enfermedad de Fahr ‘

Presentacion Adultos Jovenes: Cuadro Psicotico simil esquizofrenia

Sexta década de la vida: Sindrome extrapiramidal y demencia

Bimodal ¢ \,cortical

Cefaleas

Trastornos Neuropsiquiatricos

Deterioro cognitivo: Demencia Subcortical

Trastornos del sistema extrapiramidal; Alt. del movimiento; Ataxia




Enfermedad de Fahr

a) y b) TC sin contraste. Se observa depdsitos de calcio a nivel de los
ganglios de la base del cerebro: Nucleos Caudados (*), Nucleos globos
palidos y putamen (—> ) Tdlamos (— ) y sustancia blanca subcortical ()
con distribucidon simétrica y bilateral




Enfermedad de Fahr

TC sin contraste a) Corte a nivel de |la fosa posterior: Calcificaciones de los
Nucleos dentados ("), protuberancia (— ) y sustancia blanca subcortical
cerebelosa (- ) b) Corte a nivel de la convexidad frontoparietal.
Calcificacion de la sustancia blanca subcortical )




Enfermedad de Fahr

a) RM axial T1. Se observa sefial hiperintensa a nivel de los ganglios de la base (
y tdlamos (— ). Escasa visualizacion de las calcificaciones subcorticales ()
b) RM axial T1 con contraste. No se evidencia realce de las lesiones

)




Enfermedad de Fahr

a) RM axial T2. Seial hipointensa a nivel de los ganglios de la base (") y
heterogénea en los talamos () simétrica y bilateral. Escasa visualizacion
de las calcificaciones subcorticales (— ) b) RM axial FLAIR. Senal
heterogénea / hipointensa en Ganglios Basales (")




Diagnodsticos Diferenciales

Calcificaciones bilaterales de los ganglios basales

Frecuentes

Infrecuentes

Fisioldgicas
Hipoparatiroidismo
Seudohipoparatiroidismo
Hipotiroidismo
Enfermedad de Fahr

Post-inflamatoria
Tuberculosis
Citomegalovirus
Toxoplasmosis
Cisticercosis

VIH congénito

Congeénitas

Esclerosis Tuberosa

Sindrome de Down

Encefalopatia mitocondrial con acidosis lactica
(MELAS)

Epilepsia mioclénica con fibras rojas rasgadas
(MERRF)

Sindrome de Cockayne

Neurofibromatosis Metahemoglobinopatia

Post-anoxicas, toxicas y otras

Mondxido de carbono

Quimio y radioterapia e Intoxicacidon por plomo
Enfermedad celiaca




Calcificaciones Fisiologicas

a) y b) TC sin contraste V. Calcificaciones de los nucleos globos palidos (—)
bilateral y simétrica




Intoxicacion por Monoxido de Carbono
Hallazgos en Etapa Crdnica

RM a) Axial T1+Gd b) axial T2. Lesiones lacunares simétricas en ambos
nucleos globos palidos hipointensa vy sin realce en T1 e hiperintensas en
T2 (—> ). Areas de atrofia corticosubcortical parietooccipital derecho ( )




Hipoparatiroidismo

a) y b) TC sin contraste IV. Calcificaciones a nivel de los nucleos de la base ( —)
y talamos (*), de forma bilateral y simétrica. Pequefas calcificaciones en
sustancia blanca subcortical a nivel frontal y occipital (— )




Conclusiones

La distribucion anatdmica de las calcificaciones
cerebrales en la Enfermedad de Fahr, en
conjunto con el cuadro clinico permite realizar
el diagnostico y su diferenciacion con otras
causas de calcificaciones cerebrales
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