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RESUMEN

Presentamos un caso de calcinosis cerebral (posiblemente por una
enfermedad de Fahr primaria) asociado a un cuadro de accidente isqué-
mico transitorio (disartria) en un varén anciano con hipertension arterial
y sin ningtn otro factor de riesgo vascular.

PALABRAS CLAVE: Accidente isquémico transitorio. Disartria.
Calcinosis cerebral. Enfermedad de Fahr.
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ABSTRACT

We report a 71 years old man suffering from transient ischemic
attack associated with a calcinosis cerebri (Fahr’s disease). Arterial
hypertension was the unique vascular risk factor disclosed.
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INTRODUCCION

Entre el dos y el doce por ciento de las TC de créneo pre-
sentan calcificaciones en los ganglios basales (1-2). Estas cal-
cificaciones son fisioldgicas, pequefias, aparecen sobre todo
en los nucleos pdlidos y su prevalencia aumenta con la edad.
Cuando las calcificaciones son mas extensas, bilaterales, apa-
recen a edades mds tempranas y afectan simultdneamente a
nicleo pdlido, putamen, dentado del cerebelo y sustancia
blanca hemisférica hablamos de calcinosis estriado-pélido-
dentada o enfermedad de Fahr.

La enfermedad de Fahr fue descrita por primera vez por
Karl Theodor Fahr en 1930 como un conjunto de calcificacio-
nes perivasculares en los niicleos basales en ausencia de
lesion arterioesclerdtica. Las causas de este depdsito de calcio
son multiples, las mds frecuentes son las alteraciones del
metabolismo fosfocalcio (dentro de éstas el hipoparatiroidis-
mo). Otras posibilidades etioldgicas serian las neuroinfeccio-
nes (encefalitis herpética, tuberculosis, VIH, toxoplasmosis,
infeccion crénica por el virus de Epstein-Barr...), el lupus eri-
tematoso sistémico, el sindrome MELAS, la radioterapia y
quimioterapia, las intoxicaciones por plomo y mondxido de
carbono, y otras. Baba y cols. describen unas 50 causas de sin-
drome de calcinosis cerebral heredofamiliar (3).
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A pesar de todo el esfuerzo cientifico alrededor de este
problema (palpable sobre todo a partir de la era tomografica)
existe todavia cierto grado de inexactitud nosoldgica (4). Por
todo ello consideramos interesante comunicar nuestra expe-
riencia.

CASO APORTADO

Se trata de un vardn de 71 afios con antecedentes de hipertensién
arterial de diagndstico reciente (en tratamiento con Enalaprilo 5
mg/24 horas) y deprivacion tabdquica unos 20 afios atrds. El paciente
consultd en el Servicio de Urgencias por dificultad para la articula-
cién de la palabra de aparicion brusca en ese mismo dia sin ninguna
otra sintomatologfa asociada. En la exploracion fisica tan sélo llama-
ba la atencion la disartria. Se realiz6 una TC de crdneo urgente en la
que se objetivaron extensas calcificaciones parenquimatosas simétri-
cas que afectaban a nicleos dentados, tdlamos, sustancia blanca y
cortex. Con esta clinica, con los hallazgos de imagen y ante la ausen-
cia de antecedentes toxicos (mondxido de carbono o plomo) se inicié
el estudio etioldgico.

El metabolismo fosfocdlcico mostré unos valores dentro de la
normalidad. La PTH fue de 48 pg/ml (normal: 15-100 pg/ml para >
60 afos), osteocalcina 18,2 ng/ml. (normal: 15-45 ng/ml para varo-
nes > 50 afios), calcio sérico de 9,3 mg/dl. (normal: 8,5-10,5 mg/dl),
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fésforo 3,0 mg/dl. (normal: 2,5-4.5 mg/dl), proteinas totales 6.5 g/dl
(normal: 6-8 g/dl), calcio corregido 9,8 mg/dl (normal: 8,5-10,5
mg/dl) y fosfatasa alcalina 115 U/l (normal: 90-258 U/1). El perfil
lipidico no mostré alteraciones ostensibles. En ningtin momento se
observoé acidosis lactica. En la ecografia-doppler de troncos supraa-
drticos no se apreciaron alteraciones significativas y la RM de craneo
mostrd extensas calcificaciones parenquimatosas en las mismas loca-
lizaciones que la TC de craneo (Fig. 1).

El paciente evolucioné favorablemente con desaparicién de la
disartria en las primeras 24 horas de su ingreso. Se instaurd trata-
miento con un antiagregante plaquetario (Clopidogrel 75 mg/d) y se
dio de alta a su domicilio.

DISCUSION

La calcificacién de los ganglios basales se manifiesta cli-
nicamente de diferentes maneras, entre éstas, destacan, los
sindromes hipocinéticos, las distonias y las manifestaciones
neuropsiquidtricas (2).

La desaparicién de la clinica en menos de veinticuatro
horas en nuestro paciente, junto a los factores de riesgo vascu-
lar que presentaba, nos hace pensar que el episodio descrito
podria estar en el contexto de un accidente vasculocerebral
transitorio y que la calcificacién de los ganglios basales ha
sido un hallazgo casual sin que, por el momento, el paciente
presente clinica secundaria a dichas calcificaciones, a pesar de
la edad y de la extensién de las lesiones.

La fisiopatologia del depdsito de calcio a nivel perivascu-
lar y en el espesor extracelular se desconoce. Se postulan muy
diferente hipétesis: alteracion de la barrera hematoencefilica,
alteracion del metabolismo del calcio de las estructuras neuro-
nogliales, cambios en la matriz extracelular o disminucién del
flujo sanguineo en los ganglios basales (5,6). El SPECT cere-
bral también ha revelado disminucién del flujo en las estructu-
ras taldmicas bilaterales (7). La patogenia de la sintomatolo-

gia clinica de nuestro enfermo quizds sea una disminucién
pasajera del flujo sanguineo en alguna de las dreas cerebrales
que gobiernan la expresion verbal en las vias cortico-bulbares,
aunque no hemos podido obtener ninguna prueba objetiva.
Quizéds el SPECT sea la técnica de investigacion electiva en
este tipo de pacientes (7).

No hemos encontrado ninguna causa, de las hasta ahora
descritas (3.,4), que justifique la presencia de sus extensas cal-
cificaciones de los ganglios de la base. Esto nos hace suponer,
que de momento, podriamos estar ante un caso de sindrome
de calcinosis cerebral posiblemente por enfermedad de Fahr
primaria. Se ha observado agregacién familiar con herencia
autosémica dominante en este tipo de alteraciones y reciente-
mente se ha hallado el locus primario en el cromosoma 14q,
aunque la clinica suele aparecer a edades mas tempranas (8).

Fruto de la diversidad nosolégica a la que nos referfamos
en la introduccién (3,4), Oliveira y cols. han encontrado poca
concordancia de resultados en otro trabajo de investigacion
genética (9). No pudieron concretar afinidad (“linkage”) en
cinco de las seis familias estudiadas con el locus previamente
descrito para la enfermedad de Fahr (8) en el 14q (IBGCI:
idiopathic basal ganglia calcification 1).

Asociaciones entre accidentes isquémicos transitorios y
calcificaciones cerebrales han sido descritas anteriormente
en un varén de 52 afios que posiblemente padecia un sindro-
me MELAS (10), en una mujer de 63 afios afecta de un sin-
drome CREST (11) y en un varén de 39 afios afecto de epi-
sodios de hemiplejia derecha y de mutismo (12) que también
tenia alteraciones congénitas de los vasos cerebrales. Se ha
publicado también un sindrome MELAS en una mujer de 39
afios afecta de pérdida de campo visual, sordera, convulsio-
nes y tres episodios de accidente isquémico transitorio (13).
Alteraciones en la memoria verbal (pero no disartria) se han
descrito en un paciente de profesion médico afecto de enfer-
medad de Fahr (14).

Fig. 1. RMN de crdneo sin contraste mostrando calcificaciones en ambos hemisferios cerebelosos y en la substancia blanca.
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En un estudio prospectivo y de base hospitalaria, Garcia

Moncd y cols. no encontraron calcificaciones cerebrales como
un patrén distintivo en pacientes que acudian por cuadros pare-
cidos a accidentes isquémicos transitorios (15). En otro estudio
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