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caso clínico

Calcinosis bilateral en los núcleos 
estriado, pálido y dentado e 
hipoparatiroidismo: a propósito de 
un caso
RESUMEN

La enfermedad de Fahr fue descrita por Karl Theodor Fahr, en 1930, 
como calcificaciones idiopáticas o hereditarias de los ganglios basales 
asociadas tanto con anormalidades neurológicas como psiquiátricas. 
Se presenta el caso de una paciente con calcificaciones secundarias 
en los ganglios basales identificadas mediante estudios de imagen.
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Bilateral calcinosis in striated, pale, and 
dentate nuclei and hypoparathyroidism: 
discussion of a case

ABSTRACT

Fahr’s disease was described by Karl Theodor Fahr, in 1930, as idio-
pathic or hereditary calcifications of the basal nuclei associated with 
both neurological and psychiatric abnormalities. We present the case 
of a patient with secundary calcifications in basal nuclei identified by 
means of image studies.

Key words: Fahr’s disease, Fahr’s syndrome, bilateral calcification of 
basal ganglia, calcinosis, dementia, brain disease.



286

Anales de Radiología México Volumen 14, Núm. 3, julio-septiembre 2015

INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Fahr, también conocida 
como calcificaciones idiopáticas de los ganglios 
basales, calcificación en los núcleos estriado, 
pálido y dentado o calcinosis nucleorum, es 
una afección secundaria a ferrocalcinosis cere-
bral de tipo congénito que se caracteriza por el 
depósito anormal de carbonato o de fosfato de 
calcio en ganglios basales, tálamo, hipocam-
po, núcleo dentado y en la corteza cerebral y 
cerebelosa. Suele acompañarse de pérdida de 
volumen cerebral, sin embargo no es una regla. 
Se debe diferenciar al síndrome de Fahr en el 
que las calcificaciones de los ganglios basales 
son secundarias a otro desorden como el hipo-
paratiroidismo.1

Sus causas han sido asociadas con ciertas condi-
ciones tales como desórdenes endocrinológicos, 
miopatías mitocondriales, anormalidades der-
matológicas y enfermedades infecciosas, siendo 
las más comunes las primeras.2 Clínicamente se 
presenta entre la cuarta y quinta décadas de la 
vida y los pacientes tienen síntomas piramidales 
y extrapiramidales debido a que la localización 
de las calcificaciones se relaciona con aquellas 
áreas que regulan los movimientos.3 Aproxima-
damente 40% de los pacientes con enfermedad 
de Fahr cursan con alteraciones cognitivas pri-
marias y psiquiátricas.1

CASO

Presentamos el caso de una mujer de 65 años 
de edad que inició hace diez años con crisis 
convulsivas tonicoclónicas generalizadas, 
aproximadamente en número de diez sin pre-
dominio de horario. En los dos últimos años 
presentó temblor en reposo y de acción, bradi-
cinesia, alteraciones del equilibrio y deterioro 
cognitivo; además parkinsonismo generaliza-
do. Los familiares refieren alteraciones de la 
memoria y limitación para la ejecución de sus 

actividades diarias, razón por la cual fue referida 
al Instituto de Neurología y Neurocirugía Dr. 
Manuel Velasco Suárez en la Ciudad de México 
para su tratamiento y control.

Entre sus evaluaciones se solicitaron exáme-
nes de laboratorio incluyendo paratohormona 
(7.40 pg/mL, el valor normal es de 10-55 pg/mL), 
vitamina D (25-Hidroxi) (23.4 ng/mL) y vitamina 
D 1,25 Dihidroxicolecalciferol (35 pg/mL), cal-
cio (5.0 mg/dL) que resultaron alterados. Aunado 
a lo anterior se realizó revisión de estudios de 
imágenes previos y se solicitó nueva tomografía 
computada y resonancia magnética de encéfalo.

En la tomografía multicortes en fase simple se 
identificaron calcificaciones gruesas y bilaterales 
en ambos centros semiovales (Figura 1), núcleos 
caudados y lenticulares (Figura 2), núcleos denta-
dos y hemisferios cerebelosos (Figura 3). Además 
se realizaron secuencias de resonancia magnética 

Figura 1. Tomografía cerebral simple, corte axial: 
hiperdensidad de los centros semiovales en forma 
bilateral.
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Figura 3. Tomografía cerebral axial simple: hiperden-
sidades en los núcleos dentados.

Figura 4. Resonancia magnética en secuencia T1 
simple: hiperintensidad en los núcleos de la base y 
ambos tálamos.

Figura 2. Tomografía cerebral simple, corte axial: 
hiperdensidad en ambos núcleos caudados y lenti-
culares.

con protocolo de encéfalo estructural simple en 
magneto de 1.5 T de la marca General Electric. 
En la secuencia axial potenciada en T1 (Figura 4) 
se observaron hiperintensidades en la periferia 
de ambos ganglios basales y en los tálamos. En 
el corte coronal de la secuencia potenciada en T2 
hubo hiperintensidades en la sustancia blanca pe-
riventricular (Figura 5); dichas hiperintensidades 
se apreciaron mejor en las secuencias de FLAIR 
con afección de los centros semiovales (Figura 6) 
y de ambos núcleos dentados (Figura 7), que ade-
más tiene zonas hipointensas hacia la periferia. 
En las secuencias de susceptibilidad magnética 
(T2 *GRE) hubo imágenes hipointensas en los 
núcleos bilaterales de la base (Figura 8) y en el 
núcleo dentado (Figura 9).

DISCUSIÓN

La enfermedad de Fahr, también conocida como 
calcinosis bilateral de los núcleos estriado, 
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Figura 5. Corte coronal potenciado en T2: hiperinten-
sidad periventricular bilateral.

Figura 7. Secuencia FLAIR: hiperintensidad en ambos 
núcleo dentados e hipointensidades adyacentes.

Figura 6. Secuencia FLAIR con hiperintensidad en 
ambos centros semiovales.

Figura 8. Secuencia de susceptibilidad magnética: 
hipointensidades en los ganglios basales.

palido y dentado, es una afección neurodege-
nerativa rara caracterizada por el depósito de 
calcio y otros minerales en los ganglios basales, 
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tálamos, núcleo dentado y centros semiovales en 
ausencia de hipoparatiroidismo.4 Clínicamente 
se manifiesta con inicio retardado de síntomas no 
específicos como cefalea, vértigo, alteración de 
movimientos, síncope y convulsiones. Frecuen-
temente se asocian con síntomas de demencia 
dentro de las manifestaciones neuropsiquiátricas 
que consisten en alteraciones de la memoria, 
decremento de las funciones intelectuales y 
deterioro cognitivo lento y progresivo.5 Otras 
afecciones neurológicas incluyen paresias, 
espasticidad, alteraciones de la marcha,3,4 des-
órdenes del habla, demencia, parkinsonismo, 
corea, temblores, distonía, mioclonía, hipoten-
sión ortostática y coma.4,6,7

Se ha descrito que la base genética para la 
fisiopatología de esta enfermedad es debido a 
una alteración en el gen que codifica el trans-
portador de fosfato dependiente de sodio tipo III 
2(SLC20A2) localizado en el cromosoma 8.8 Los 
trastornos endocrinos, y particularmente los tras-

Figura 9. Secuencias de susceptibilidad magnética: 
hipointensidad en los núcleos dentados.

tornos paratiroideos, son los más comúnmente 
asociados con el síndrome de Fahr. Estas anorma-
lidades incluyen hipoparatiroidismo idiopático, 
hipoparatiroidismo secundario, seudohipopa-
ratiroidismo, seudoseudohipoparatiroidismo y 
el hiperparatiroidismo. El hipoparatiroidismo 
idiopático es una afección poco común que se 
caracteriza por la ausencia, el reemplazo graso 
o la atrofia de las glándulas paratiroides. El 
hipoparatiroidismo secundario ocurre después 
de la tiroidectomía como una complicación de 
la cirugía. El seudohipoparatiroidismo es una 
condición asociada principalmente con la resis-
tencia a la hormona paratiroidea y se denomina 
seudoseudohipoparatiroidismo a una condición 
donde el individuo tiene la apariencia fenotípica 
de seudohipoparatiroidismo tipo 1a, pero es 
bioquímicamente normal. La disminución de la 
paratohormona (hipoparatiroidismo) o la reduc-
ción en la respuesta renal a la paratohormona 
(seudohipoparatiroidismo) provoca hiperfosfa-
temia e hipocalcemia, que a su vez promueven 
la calcificación. Se ha encontrado evidencia de 
que el síndrome de Fahr se observa en 21.5% de 
los pacientes con hipoparatiroidismo idiopático, 
principalmente en las primeras seis décadas de la 
vida, y que puede ser clínicamente reconocido 
por catarata, tetania, convulsiones, disartria, 
aumento de la presión intracraneal, edema de 
papila, calcificación de tejidos blandos, insufi-
ciencia cardíaca congestiva, anemia perniciosa, 
alopecia y displasia dental. Para confirmar el 
diagnóstico de síndrome o de enfermedad de 
Fahr se emplean varios métodos de imagen entre 
los que se encuentran:

Radiografía de cráneo 

En la radiografía del cráneo las calcificaciones 
aparecen como grupos de densidades puntifor-
mes distribuidos simétricamente por arriba de la 
silla turca y laterales a la línea media, mientras 
que las calcificaciones subcorticales y del cere-
belo aparecen onduladas.
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Tomografía computada

Es el método preferido para localizar y evaluar 
el grado de calcificación cerebral. Con mayor 
frecuencia la zona afectada es el núcleo lenticu-
lar, sobre todo el globo pálido interno. También 
pueden verse afectados las circunvoluciones 
cerebelosas, el tronco cerebral, los centros se-
miovales, y la sustancia blanca subcortical. Las 
calcificaciones en putamen, tálamo, caudado y 
núcleo dentado también son comunes. De vez 
en cuando los depósitos de calcio comienzan 
o predominan en regiones fuera de los ganglios 
basales. La calcificación parece ser progresiva y 
gradual. Esta calcinosis de los núcleos estriado, 
pálido y dentado es detectable en entre 0.7 y 
1.2% de los estudios de tomografía computada 
cerebral realizados como rutina,3 por lo que 
siempre se deberá correlacionar con los datos 
clínicos para poder dar este diagnóstico como 
una posibilidad.

Resonancia magnética

Las áreas calcificadas en los ganglios basales dan 
una señal de baja intensidad en las secuencias T2 
y en las de susceptibilidad magnética (T2* o eco 
gradiente);9 señales de baja o de alta intensidad 
en T1. Las lesiones del cerebelo tienden a ser más 
heterogéneas. Si bien el calcio tiene una intensi-
dad menor en todas las secuencias, el carbonato 
y el fosfato de calcio pueden llegar a verse para-
dójicamente hiperintensos en la secuencia T1.10,11

Además de los hallazgos por imagen se han pro-
puesto criterios que apoyan el diagnóstico de la 
enfermedad de Fahr; éstos han sufrido una serie 
de modificaciones con el paso del tiempo y los 
más recientes son los descritos por Manyam12 en 
el 2005 que consisten en:

- Calcificación bilateral de los ganglios 
basales con la posibilidad de encontrar 
calcificaciones en otras áreas del cerebro.

- Disfunción neurológica progresiva que 
generalmente incluye desórdenes de mo-
vimiento o manifestaciones psiquiátricas. 
La edad de aparición es entre las cuarta y 
quinta décadas de la vida; sin embargo, 
también puede observarse en la infancia.

- Ausencia de anormalidades bioquímicas 
y somáticas que sugieran enfermedad 
mitocondrial, metabólica o cualquier otro 
desorden sistémico.

- Ausencia de infecciones, traumatismos o 
causas tóxicas.

- Historia familiar de herencia autosómica 
dominante.

El diagnóstico diferencial de las calcificaciones 
de los ganglios basales debe apoyarse también 
en los antecedentes clínicos e incluye: citome-
galovirus, neurocisticercosis, neurobruselosis, 
toxoplasmosis, tuberculosis, inmunodeficiencias, 
infartos calcificados, astrocitomas, intoxicación 
con plomo, seudohipoparatiroidismo, hiperpa-
ratiroidismo, hipervitaminosis D, encefalopatía 
mitocondrial, leucodistrofias, radioterapia, lupus 
y esclerosis tuberosa.11

CONCLUSIÓN

La calcinosis bilateral en los núcleos estriado, 
pálido y dentado (o síndrome de Fahr) es un 
trastorno neurológico familiar raro que puede 
asociarse con una gran variedad de enferme-
dades pero su agente causal específico aún 
se desconoce. En el caso que presentamos la 
paciente cursaba con alteraciones neuropsi-
quiátricas y del movimiento con un curso lento 
y progresivo, que sumado a las calcificaciones 
encefálicas descritas y al hipoparatiroidismo nos 
orientaron hacia el diagnóstico de síndrome de 
Fahr.

Es importante la conjunción de los datos clíni-
cos con los hallazgos por imagen, no sólo en la 
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búsqueda intencionada de calcificaciones sino 
para descartar otras afecciones que pudieran 
condicionar los mismos síntomas. También es 
importante enviar a los pacientes a la consulta 
con el genetista para un adecuado asesoramiento 
y para la revisión de los familiares cercanos.
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