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RESUMO

Introducao: A sindrome de Fahr é uma enti-
dade rara, caracterizada pelo achado radioldgico
de calcificacdes simétricas em ntcleos da base,
nutcleos denteados do cerebelo e centro semioval,
associados a sintomas neurolégicos e neuropsiqui-
atricos inespecificos. Pode estar associada a pato-
logias diversas, sejam infecciosas, metabdlicas (li-
gadas ao metabolismo do célcio) ou genéticas, ou
mesmo estar associada a senilidade.

Objetivos: Explorar os aspectos clinicos e, so-
bretudo, radioldgicos de um caso de sindrome de
Fahr, contribuindo na divulgacao de seus achados
de imagem caracteristicos, especialmente na to-
mografia computadorizada de cranio (TCC).

Materiais e Métodos: Apresenta-se aqui um
relato de caso de um diagnéstico incidental de sin-

ABSTRACT

Introduction: Fahr’s syndrome is a rare
disease characterized by the radiological discovery
of symmetrical calcifications in the basal ganglia,
dentate nuclei of the cerebellum and semi-
oval centrum associated with neurological and
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drome de Fahr, em paciente com histéria de pare-
sia e sintomas depressivos.

Resultados: Foram visualizadas, na TCC, exu-
berantes calcifica¢des, de aspecto linear e radial,
localizadas simetricamente nos nicleos denteados
do cerebelo, substancia branca periventricular (in-
cluindo centro semioval), bem como em nucleos da
base, sugerindo o diagnéstico de sidrome de Fahr

Conclusao: O caso apresentado consiste em
achado incidental de alteragdes tomograficas ca-
racteristicas da sindrome de Fahr frente a sintomas
neuroldgicos e psiquiatricos inespecificos.

Palavras-chave: Calcinose; Ganglios da base;
Diagnoéstico por imagem.

neuropsychiatric unspecified symptoms. It may
be associated with various pathological causes,
including infectious, metabolic (correlated with
the metabolism of calcium), genetic, and even be
linked to senility.
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Objectives: To explore the clinical and,
mainly, radiological aspects of a case of Fahr
syndrome, contributing to the dissemination of its
characteristic image findings, especially in cranial
computed tomography (CCT).

Materials and Methods: Here is a case report
of an incidental diagnosis of Fahr syndrome in a
patient with a history of paresis and depressive
symptoms.

Results:  Exuberant calcifications, with

linear and radial appearance, were observed in

1. INTRODUCAO

A sindrome de Fahr é caracterizada pelo achado
radioldgico de calcificacdes simétricas e bilaterais
dos ganglios de base, centro semioval e nicleos
dentados do cerebelo'?. Embora sem consenso na
literatura, a sindrome de Fahr pode ser diferencia-
da da doenca de Fahr, por esta estar associada a
patologias diversas, sejam infecciosas, metabdlicas
(ligadas ao metabolismo do calcio) ou genéticas, en-
quanto aquela pode apresentar carater idiopatico e
relacionar-se a sintomas neuropsiquicos®?.

As patologias relacionadas sao, principalmente,
o hipoparatireoidismo e o pseudo-hipoparatireoidis-
mo. Estados cronicos de hipercalcemia podem estar
sujeitos a calcificagdes, porém, estas sao prevalen-
tes também em outros tecidos, enquanto na sindro-
me de Fahr se apresenta apenas com calcificagdes
cerebrais °.

Acredita-se que a patogénese das alteragdes mo-
toras e cognitivas da sindrome de Fahr estejam re-
lacionadas a uma disfuncao das conexdes corticoba-
sais e das suas ligacoes hemisféricas®.

Os achados clinicos sdo importantes, uma vez
que as calcificagdes dos ntcleos da base podem ser
incidentais e benignas, especialmente em pacientes
acima de 60 anos de idade’.

CCT, located symmetrically in the nuclei of the
cerebellum, periventricular white matter (including
semioval center), as well as in nuclei of the base,
suggesting the diagnosis of Fahr Syndrome

Conclusion: The present case consists of an
incidental finding of tomographic alterations
characteristic of Fahr syndrome in the presence
of nonspecific neurological and psychiatric
symptoms.

Keywords: Calcinosis; Basal ganglia; Diagnostic
imaging.

Os sintomas sdo inespecificos, curiosamente
independentes da localizacao cerebral*® e de ins-
talacdo insidiosa, podendo abranger cefaléia, verti-
gem, alteracdes do movimento, crises convulsivas,
além de paresia, espasticidade, distarbio do equi-
librio, deméncia, parkinsonismo e sintomas psi-
quiatricos. Maiores volumes destas calcificacdes
parecem estar associados a maior incidéncia de
sintomas extrapiramidais®.

O diagnoéstico ¢ essencialmente radiolégico, feito
através da tomografia computadorizada de cranio ou
ressonancia magnética de cranio, que identificam
depositos de calcio nos ganglios basais, devendo,
porém, ser complementado com achados clinicos e
avaliacdo laboratorial®®.

A conduta terapéutica baseia-se na correcao do
metabolismo fosfocélcico, quando alterado, e em
medidas sintomaticas®. Para ADITYA et al.”’, o pri-
meiro passo e 0 mais importante é definir a etiologia
correta para iniciar o tratamento eficaz. Caso real-
mente seja a forma idiopatica (doenca de Fahr) - que
¢ um diagndstico de exclusio (com célcio, fosforo e
paratorménios normais) -, o tratamento de suporte
focado na fisioterapia podera reduzir a progressao
das limita¢des decorrentes da doenca, uma vez que
até o momento ndo ha a cura para a mesma.



O presente trabalho tem por objetivo explorar
os aspectos clinicos e, sobretudo, radioldgicos de
um caso de sindrome de Fahr, contribuindo na
divulgacdo de seus achados de imagem caracte-
risticos, especialmente na tomografia computado-
rizada de cranio.

2. RELATO DO CASO

R.F.C, sexo masculino, 67 anos, hipertenso, dis-
lipidémico, com histéria de infarto agudo do mio-
cardio e angioplastia coronariana percutanea trans-
luminal prévia, apresentava precordialgia tipica ha
dois meses. Foi submetido a angiografia coronaria,
a qual evidenciou lesdes oclusivas graves intra-s-
tent - motivo pelo qual se indicou sua internagao e
programou-se nova angioplastia.

Na admissao, o paciente encontrava-se ltcido e
orientado no tempo e no espaco, cooperativo com o
examinador e assintomatico neurologicamente. Du-
rante a internagdo evoluiu com sinais de depressao
e no décimo dia com diminui¢ao da for¢a em mem-
bro inferior esquerdo.

Foi prontamente solicitado parecer da fisiote-
rapia, cujo exame caracterizava o paciente como
confuso e desanimado, e expunha diminuicao da
forca em dimidio esquerdo, além de déficit de
equilibrio dinamico em ortostase. O paciente ne-
cessitava, entdo, de auxilio para sentar fora do leito
e nao sustentava o peso do corpo sobre o membro
inferior esquerdo.

No décimo sexto dia de internagdo, realizou-se
tomografia computadorizada de cranio, transcorri-
da sem intercorréncias. O exame foi realizado em
aparelho Philips Brilliance de 64 canais, com cortes
de 2,5 mm e reconstrucdo de 1,25 mm nos planos
axial, coronal e sagital.

Foram visualizadas exuberantes calcificagdes, de
aspecto linear e radial, localizadas simetricamente
nos nucleos denteados do cerebelo, substancia bran-
ca periventricular (incluindo centro semioval), bem
como em nucleos da base, sugerindo o diagnéstico
de sidrome de Fahr (figuras 1 e 2 em anexo).
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O paciente evoluiu com discreta melhora da he-
miparesia esquerda, sendo encaminhado para se-
guimento ambulatorial junto ao setor da neurologia.

3. DISCUSSAO

Embora ainda nao haja consenso na literatura so-
bre a diferenca entre a doenga de Fahr (de carater
idiopatico) e a sindrome de Fahr, o uso do termo
sindrome parece mais adequado neste caso, uma
vez que nao foi possivel, até o momento, descartar
causas secundarias para tais manifestacoes clinicas
e radiologicas®.

Para BOYKO et al®, a tomografia é o método de
imagem padrao-ouro para o diagndstico de calcifica-
¢oes patoldgicas, apesar da ressonancia magnética e
da medicina nuclear terem aplicabilidade em algu-
mas situacoes.

Nas imagens obtidas da tomografia foram vi-
sualizadas calcificagOes bilaterais nos ntcleos da
base, ntcleos denteados, substancia branca e cen-
tro semioval - que estdo entre as principais pistas
diagndsticas do caso em questdo (caracteristicas da
sindrome ou doenca de Fahr). As calcinoses cerebro-
vasculares manifestam-se hiperatenuantes a tomo-
grafia computadorizada.

No presente caso, diversos foram os diagndsticos
etioldgicos diferenciais ndo descartados, desde seni-
lidade fisiologica (sem alteragoes clinicas), toxicida-
de, encefalite por HIV, até os distirbios enddcrinos
do calcio, como hipoparatireoidismo'.

Diante de tantas etiologias possiveis, torna-se es-
sencial o seguimento do paciente para a adogao de
condutas adequadas ao tratamento especifico, seja
este apenas de suporte fisioterapico ou de correcao
do metabolismo do calcio, por exemplo.

4. CONCLUSAO

O caso apresentado consiste em achado incidental
de alteragdes tomograficas caracteristicas da sindro-
me de Fahr - calcificacdes nos nicleos denteados do
cerebelo, substancia branca e ntcleos da base - frente
a sintomas neuroldgicos e psiquiatricos inespecificos.
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Neste caso, faz-se necessaria investigacao adicio-
nal para definicdo do carater idiopatico ou secun-
dario da doenca, uma vez que nao se dispunha da
analise laboratorial, como do calcio sérico ou para-
tormonio, cujo metabolismo alterado corresponde a
uma das importantes etiologias.

Figura 1: Calcificacoes localizadas simetricamente nos ntcleos

denteados do cerebelo.

Ha a necessidade de maiores avangos em pesqui-
sa nesta area, a fim de se chegar a um melhor des-
fecho para casos, que semelhantes a esse, tragam
desta patologia questionamentos ainda pouco eluci-
dados, como o papel do metabolismo calcio-fosforo
na forma idiopatica.

Figura 2: Calcifica¢des localizadas simetricamente nos ntcleos
da base.

Fonte: Proprio autor

Fonte: Proprio autor
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