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 RESUMEN

Mujer de 50 afios que ingresd al servicio de Emergencia por una crisis de ansiedad y agitacion psicomotriz, y que
fue estabilizada con benzodiacepina. La tomografia cerebral mostré calcificaciones bilaterales y simétricas en los

ganglios basales consistentes con enfermedad de Fahr.
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ABSTRACT

A 50 year-old woman who entered to the Emergency Room
with an anxiety attack and psychomotor agitation, and she
was stabilized with benzodiazepine. The CT scan revealed
bilateral symmetrical basal ganglia calcification consistent
with Fahr's disease.

Key worps: Fahr's disease, calcification, basal ganglia,
cerebral CT scan, anxiety.

INTRODUCCION

La enfermedad de Fahr (EF), también llamada calcinosis
idiopdtica estrio-palido-dentada, calcificacion cere-
bral no aterosclerdtica y calcificacion idiopdtica de los
ganglios basales, es una entidad clinica rara caracte-
rizada por trastornos del movimiento, demencia y
trastornos conductuales relacionados con calcificaciones
bilaterales y simétricas de los ganglios basales.'? Casos
esporadicos y familiares han sido reportados.* La EF
debe diferenciarse del sindrome de Fahr (SF) el cual
se define como calcificaciones bilaterales y simétricas

|. Médica neurologa, Hospital San Juan de Lurigancho, Lima.

190 Rev Soc Peru Med Interna 2014; vol 27 (4)

de los ganglios basales asociados a manifestaciones
neuropsiquidtricas que ocurren preferentemente en
pacientes con trastornos paratiroideos, especialmente
hipoparatiroidismo.?

En 1850, Delacour describié por primera vez las
calcificaciones vasculares de los ganglios basales y
Bamberger describi¢ la histopatologia de la entidad.’
Sin embargo, la EF debe su nombre al patélogo aleman
Theodor Fahr, a pesar de que €l no fue el primero en
describir la calcificacion en el cerebro.® En 1930, Fahr
describié un caso de un hombre de 81 afios con crisis
epilépticas y calcificacion difusa en vasos cerebrales
y ndcleos basales, probablemente relacionados a
hipoparatiroidismo, por tanto, idiopatica, pero recientes
estudios suponen como etiologia una alteracion
autosémica dominante.”® El término EF se asocia
con todas las formas de calcificaciones bilaterales en
ganglios basales y otras partes del cerebro.

La fisiopatologia se encuentra atn en estudio. Se ha
planteado que los depdsitos andmalos de calcio y otros
minerales en el espacio perivascular y extracelular se
deben a disrupcion de la barrera hematoencefélica,
alteracion del metabolismo del calcio en las estructuras
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neurogliales, asi como disminucién marcada del flujo
sanguineo en los ganglios basales, comprobada en estos
pacientes mediante estudios con tomografia por emision
de foton tnico (SPECT) ' Las manifestaciones clinicas
son las siguientes:

e Manifestaciones metabdlicas: trastornos del metabo-
lismo del calcio y del fosforo e hipoparatiroidismo. El
calcio sérico disminuido produce las manifestaciones
neurologicas, incluidas las crisis convulsivas.

» Manifestaciones neurorradioldgicas: calcificaciones
bilaterales que comprometen ganglios basales,
parénquima adyacente y cerebelo.’

o Manifestaciones neuroldgicas: cefalea, confusion,
corea, crisis convulsivas, demencia, déficit de
atencion, sindrome extrapiramidal y alteraciones de
la marcha."

e Manifestaciones psiquidtricas: delusiones, para-
noia, crisis de ansiedad, trastornos obsesivos
compulsivos.'*!3

Hay escasa literatura sobre los primeros sintomas de
presentacion de la EF y atn menos si son sintomas
psiquidtricos, por tal motivo, se publica el presente caso.

REPORTE DEL CASO

Paciente mujer de 50 afios, natural y procedente de Lima,
de ocupacién ama de casa, soltera, aparentemente sin
patologia conocida. Presenta en forma brusca ansiedad
generalizada, alteracion del contenido de la conciencia
(desconocia a sus familiares), luego se agregd agitacion
psicomotor por lo cual fue llevada al servicio de
Emergencia y se le administrd diazepam, 10 mg, por via
endovenosa, con lo cual los sintomas desaparecieron,
al comprobar resultados de exdmenes de laboratorio y
tomografia con hallazgo de EF fue dada de alta para su
posterior evaluacién por consulta externa de neurologfa.

La paciente refirié que seis meses antes presentd temblor
en ambas manos, en forma constante que estaba presente
en todas sus actividades y que aumentaba con el estrés.
Tres meses antes del ingreso presentd parestesias en las
manos, recibid el diagndstico de artritis reumatoidea,
pero no siguié alguna indicacion médica. Al examen,
la paciente estuvo orientada en tiempo, espacio y
persona; memoria reciente y anterégrada conservadas,
pares craneales dentro de los limites normales, fuerza
muscular y sensibilidad conservada en las cuatro
extremidades, signos de Phallen y de Tinel positivos
bilateral. Resto del examen sin alteraciones.

Se realiz6 pruebas de T4 libre, TSH, T3, calcio y
fosforo séricos, hormona paratiroidea (PTH) y factor
reumatoideo aparte de los exdmenes rutinarios. Todos
los resultados estuvieron dentro de los limites normales.

La electromiografia confirmd el sindrome del tinel
del carpo bilateral. Se realizd evaluacion psicologica
para trastorno de personalidad, pero no se encontrd
alteracion, solo ansiedad leve. La tomografia cerebral
mostré calcificaciones en ganglios basales, en dreas
subcorticales y en el cerebelo (Figura 1).

Figura |. Tomografia cerebral: calcificaciones, en ganglios basales,
regiones subcorticales y cerebelo, bilaterales y simétricas.
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DISCUSION

La expresion clinica de la EF es muy variable, incluye
convulsiones, sindrome extrapiramidal, trastornos
psiquidtricos y diferentes alteraciones neuroldgicas,
aunque es rara la asociacién con enfermedades
inmunoldgicas como el lupus eritematoso sistémico y
el lupus cerebral "

La EF requiere para su confirmacion diagnéstica la
evidencia de calcificaciones intracerebrales patologicas,
para lo cual la tomograffa cerebral es un examen
facil de alta sensibilidad y permite el diagndstico,
lo que contribuye a tratamiento precoz de muchas
etiologias del SF.” Es un raro sindrome caracterizado
por calcificacion intracraneal, simétrica y bilateral.
Los ganglios basales son el sitio mds comin de la
presentacion y la mayoria de los casos se presentan con
sintomas extrapiramidales."

En el caso presentado, por las caracteristicas de la
tomografia cerebral, no atribuibles a hipoparatiroidismo,
pseudohipoparatiroidismo o alguna otra alteracién
metabdlica, se llegd a confirmar el diagndstico de EF
de etiologia idiopdtica, aunque en la literatura existe
registro de enfermedades inmunoldgicas asociadas,
pero sin mayor alteracion neuropsicoldgica.'®

Por lo general, la EF tiene una agregacion familiar y
presenta un patrén hereditario, que sugiere una herencia
autosémica dominante, y se manifiesta clinicamente
entre los 30 y 60 afios.” En este caso no hubo
antecedentes de familiares con sintomas neuroldgicos
o psiquidtricos. Las manifestaciones psiquidtricas de
la EF son variadas, las mds comunes son los trastornos
del estado de dnimo, que se producen en un quinto a
un tercio de los pacientes. Los trastornos de ansiedad
son también frecuentes en un tercio de los pacientes
con EF y asociado con trastornos obsesivo-compulsivo.
Otras manifestaciones incluyen trastornos cognitivos,
que aparece generalmente como demencia subcortical
progresiva y psicosis con caracteristicas atipicas, tales
como distorsiones de la percepcion.'?

La paciente presentd crisis de ansiedad como primera
manifestacion, lo cual ha sido descrito en pacientes con
EF aunque no existen muchos reportes al respecto. Los
sintomas psicéticos en la EF incluyen alucinaciones
auditivas y visuales, distorsiones perceptuales
complejas, delirios y estados de fuga.”” No se puede
afirmar ni negar la presencia de estos sintomas en
la paciente al ingreso a su ingreso por no haber sido
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evaluada por un médico psiquiatra. Es importante
tomar en cuenta que en los casos de psicosis o de alguna
alteracién neuroldgica o psiquidtrica de inicio brusco el
papel de la neuroimagen es determinante para descartar
causas estructurales de estos sintomas y su rdpido
manejo.
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