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SINDROME DE FAHR

Objetivos de aprendizaje:

Realizar una revision bibliografica de la estriado-palido-
dentado calcinosis también conocida como sindrome de Farh.

Aclarar a través de la revision bibliografica la diferencia con la
enfermedad de Farh.



SINDROME DE FAHR

Revision tema:
Se trata de un trastorno neurologico degenerativo que se caracteriza por
un depdsito anormal de calcio a nivel vascular cerebral.

Alteracion anatdmica asociada a sintomas neurologicos, trastornos del
movimiento y sintomas neuropsiquiatricos.

En un paciente que presenta una patologia de base como el
hiperparatiroidismo.

Esta entidad pertenece al grupo de las calcificaciones primarias familiares
del cerebro.



SINDROME DE FAHR

Revision tema:

La hipdtesis vigente plantea que existe una interrupcion de la barrera
hematoencefalica local. Asociada a trastorno del metabolismo neuronal
del calcio que genera cambios en la matriz extracelular por deposito de
calcio en la pared de los capilares, arterias y venas.

También se identificaron otros minerales como magnesio zinc, aluminio,
hierro.



SINDROME DE FAHR

Revision tema:

Inicio de sintomatologia 40-60 afos, aunque muchos pacientes son
asintomaticos.

Afecta a ambos sexos por igual.

Las formas de presentacion mas graves presentan parkinsonismo, otros
trastornos del movimiento como corea o distonia, dolor de cabeza,
convulsiones, epilepsia, psicosis, depresion y deterioro cognitivo
progresivo.



SINDROME DE FAHR

Revision tema:

Diferencias con la enfermedad de Farh (EF)

_a principal diferencia consiste en la ausencia de caracteristicas
bioguimicas y somaticas sugestivas de una enfermedad mitocondrial,
metabdlica u otro trastorno sistéemico y de causa infecciosa, toxica o

traumatica.

Se transmite de manera autosomica dominante, pero también puede
transmitirse de manera autosomica recesiva por |lo tanto existe una

historia familiar.



SINDROME DE FAHR

Revision tema:

La tomografia evidencia lesiones localizadas a nivel del nucleo lenticular,
especialmente el globo palido. Tambiéen en el putamen, talamo, nucleo
caudado y el cerebelo (especialmente nucleo dentado) y la capsula interna.
Circunvoluciones cerebelosas, el tronco encefalico, el centro semioval y la
sustancia blanca subcortical.

La resonancia magnética va a poner de manifiesto el proceso
inflamatorio o metabdlico, que aun no se ha calcificado.
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Revision tema:

Tac de cerebro. Paciente varén de
27 anos que consulta a guardia del
NOSOCOMIO Por crisis convulsiva
tipo ténico-clonica generalizada
con relajacion de esfinteres. Tres
episodios de menos de 10 minutos
de duracion con recuperacion
intercrisis. Acompafado de
sudoracion profusa y vomitos.
Glasgow 11










SINDROME DE FAHR

Conclusiones:

» Debe diferenciarse de la EF luego de investigar y descartar las
posibles causas del sindrome de Farh.

» Para su diagndstico es necesario descartar alteraciones analiticas
en el metabolismo fosfocalcico principalmente, asi como
infecciones, toxicidad y traumatismo.

« Tambien se debe investigar antecedentes que nos hagan

sospechar herencia familiar.
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