SINDROME DE FAHR: UNA RAR
CAUSA DE CALCIFICACIONES
CEREBRALES.
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Introduccion

El sindrome de Fahr es una rara afeccion que consiste en la
acumulacion de calcio ectopico en tejidos periféricos, entre los
que se destaca el cerebro, los rifiones y la piel.

Su prevalencia es menor de 1 en 1.000.000.

Es mas frecuente en pacientes en la tercera a cuarta década de
la vida.

Descrito por Karl Theodor Fahr en 1930.




Objetivos del aprendizaje

Identificar los hallazgos imagenologicos en tomografia
computada (TC) del sindrome de Fahr (SF) como
diagnoéstico diferencial de calcificaciones cerebrales y su
correlacion clinico-paraclinica.




Discusion

- El SF puede ser secundario a multiples etiologias, siendo la mas frecuente la iatrof
casos) por la reseccion incidental de las paratiroides en el marco de una tiroidectomia.

- La misma lleva a la disminucion de la parathormona, alterando la homeostasis del calcic
consecuente hipocalcemia e hiperfosfatemia.
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Discusion

» Puede afectar varios organos, entre ellos:
rinones, cristalinos, articulaciones y piel.

» En el cerebro causa calcificaciones en el
putamen, globo palido y el nucleo caudado
principalmente pudiendo afectar
excepcionalmente la fosa posterior.

» El SF no debe ser confundido con la
enfermedad de Fahr que su origen es
idiopatico.
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Discusion: Presentacion clinica.

» Perdida de la conciencia
» Convulsiones

» Tetania

» Espasticidad

» Demencia

» Alteraciones del habla

» Alteraciones de la marcha
» Parkinsonismo

» Disminucion de la capacidad de
concentrarse

» Perdida de la memoria




Discusion: Hallazgos enTC

- Los hallazgos tomograficos del SF consisten en:

- Calcificaciones en ganglios de la base.

- También pueden observarse calcificaciones
talamo y corona radiata.
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Discusion: Criterios diagn(')sticos de

4.

Calcificaciones bilaterales de los ganglios de la base demostrado en
neuroimagenes.

Disfuncion neurologica progresiva con anormalidades del movimiento
alteraciones neuropsiquiatricas.

Ausencia de anormalidades bioguimicas que sugieran enfermedad
mitocondrial o metabdlica.

Ausencia de causas infecciosas o traumaticas.




Discusion: Tratamiento

El tratamiento del SF consiste en tratar la
causa subyacente.

En caso del hipoparatiroidismo iatrogénico el
paciente debe recibir suplementacion de
calcio por el resto de la vida.

Deben ser medidos periodicamente los
niveles de calcio ya que la hipocalcemia
predispone a prolongacion del Q-T y por lo
tanto a arritmias malignas.
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Discusion: Diagn(')sticos diferenci

Los diagnosticos diferenciales a considerar son otras causas de calcificacione
adulto como:

v Sindrome de Sturge Webber
v Encefalopatia mitocondrial
v Microangiopatia mineralizante.

Estas patologias comparten hallazgos tomograficos de calcificaciones cerebrales
diferencia radica en la presentacion clinica.




Conclusiones

- El sindrome de Fahr debe incluirse entre los diagnosticos diferenciales
cerebrales del adulto, particularmente si el mismo presenta antecedentes de tiro

- La TC es el metodo de eleccion para la deteccion de estas calcificaciones y la e
extension de las mismas.

La correlacion con la clinica y el laboratorio del paciente es de vital importancia para r
diagnostico oportuno.

| tratamiento precoz mediante la suplementacion con calcio evita e
alcificaciones cerebrales y complicaciones extracerebrales potencialme
ritmias malignas.
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