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Informe de casos

Sindrome de Fahr secundario a hipoparatiroidismo iatrogénico por extirpacién de bocio.

Reporte de Caso

[Fahr's syndrome secondary to iatrogenic hypoparathyroidism due to goiter removal.
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Resumen

El hipoparatiroidismo es una enfermedad rara, siendo su causa mas comun la posquirurgi-
ca. También puede deberse a causas autoinmunes, genéticas o funcionales manifestando-
se con gran variedad de sintomas como neuropsiquiatricos, irritacion neuromuscular e
inclusive con sintomas en érganos diana dependiendo de las alteraciones bioquimicas y su
tiempo de evolucion.

Una de las complicaciones del hipoparatiroidismo crénico es la presencia de calcificaciones
en los ganglios basales conocido como el Sindrome de Fahr, el cual es secundario a altera-
ciones metabdlicas por disminucién de los niveles de calcio. Reportamos un caso de Sin-
drome de Fahr con hipocalcemia secundario a un hipoparatiroidismo iatrogénico por
tiroidectomia y paratiroidectomia, el cual se presenta con convulsiones; un caso poco
comun. Adicionalmente se realiza una revision de la literatura sobre la etiologia, cuadro cli-
nico, diagnostico y tratamiento

Abstract

Hypoparathyroidism is a rare disease, its most common cause being post-surgical. It can
also be due to autoimmune, genetic or functional causes manifesting with a great variety of
symptoms such as neuropsychiatric, neuromuscular irritation and even with symptoms in
target organs depending on the biochemical alterations and its time of evolution.

One of the complications of chronic hypoparathyroidism is the presence of calcifications in
the basal ganglia known as Fahr's syndrome, which is secondary to metabolic alterations
due to decreased calcium levels. We report a case of Fahr's syndrome with hypocalcemia
secondary to iatrogenic hypoparathyroidism due to thyroidectomy and parathyroidectomy,
which presents with seizures; an uncommon case. Additionally, a review of the literature on
the etiology, clinical picture, diagnosis and treatment is performed.

INTRODUCCION

La calcificacion de ganglios basales se asocia a multiples
factores, entre ellos la edad. Sin embargo, puede ser una
complicacién cronica de alteraciones metabdlicas como el
hipoparatiroidismo ya que estan estrechamente relaciona-
dos [1]. El hipoparatiroidismo iatrogénico es poco usual
en la actualidad. Es causado por una secrecion y/o insufi-

ciencia de la hormona paratiroidea (PTH) con subsecuen-
te hipocalcemia, hiperfosfatemia e hiperparatiroidismo [2],
comprendiendo un rango de sintomas desde alteraciones
psiquiatricas, neuroldgicas hasta afectar varios sistemas
de 6rganos requiriendo suplementos de calcio y analogos
de vitamina para su tratamiento [3]. El objetivo de esta re-
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visién es familiarizar al personal de salud con una entidad
poco comun como el Sindrome de Fahr; sus complicacio-
nes, seguimiento y control de laboratorios adecuados
tanto en la atencion primaria como a nivel hospitalario.

CASO CLINICO

Femenina de 79 afos, que acude con cuadro de tres epi-
sodios de convulsiones tonico-clonicas generalizadas,
con presencia de aura epiléptica de tipo vertiginoso, sin
relajacion de esfinteres, con posterior cuadro de sincope
asociado a parestesias de tipo intermitente en hemicuer-
po izquierdo de un dia de evolucion.

Cursa con dolor cronico y calambres musculares en am-
bos miembros inferiores que aumentan progresivamente.
Antecedente de Hipertension arterial y Enfermedad cere-
brovascular isquémica transitoria.

Cursa ademas con hipotiroidismo e hipoparatiroidismo
post quirdrgicos, hipocalcemia crénica secundaria a tiroi-
dectomia y paratiroidectomia iatrogénica por extirpacién
de bocio de hace 45 afios.

Medicamento de uso regular: acido acetilsalicilico 100mg
V.0 c/dia, Levotiroxina 100mg V.O c/dia, Irbesartan
300mg V.O c/dia, Vitamina D3 1200 Ul, Carbonato de
Calcio 600 mg c/12 horas.

Exploracion Fisica

Alerta, consciente, orientada en las tres esferas. Presion
Arterial: 125/80 mmHg Frecuencia cardiaca: 80 latidos
por minuto (Ipm) Frecuencia respiratoria: 20 respiraciones
por minuto Temperatura: 36.5°Celsius.

No presenta ninguna alteracion a nivel cardiovascular,
gastrointestinal, neurolégico o muscular. Buen tono y
fuerza muscular conservados, sin hiperreflexia o espas-
mos musculares Signo de Chvostek y Trousseau: negati-
vos. Glasgow 15/15.

En la Valoracién Geriatrica Integral, la paciente marca en
el Cuestionario Portatil del Estado Mental de Pfeiffer 2
errores. Presenta una puntuacion de Minimental de Fols-
tein (MMSE) de 20/30, un indice de Katz normal (6A),
una prueba instrumental de Lawton Brody en 7/8 y un in-
dice de Barthel de 100%.

Estudios Paraclinicos

Se muestran los resultados de los laboratorios en la Tabla 1.
Se observa disminucién en los valores de Calcio corregi-
do con la albumina y de fésforo. TSH: 4.92 ul/ml elevado.

El electroencefalograma muestra brotes frecuentes de
punta focal, frontotemporal izquierda, bilateral, entremez-
clada con actividad Theta irregular. Se realiza Tomografia
Computarizada Simple Cerebral que reporta aterosclero-
sis calcificada difusa y calcificaciones bilaterales en gan-
glios basales, fibras de la capsula interna, nucleos

Tabla 1: Resultados de laboratorios.

Quimica sanguinea

Valores Rangos normales

Calcio 6.7 mg/dl | 8.6-10.2mg/dl
Corregido: 6.54 mg/dl

Fésforo 2.7mg/dL 2.8 a4.5 mg/dL
AlbGimina 4.2 g/dL. 3.4-4.8 g/dL.
T4 Libre 1.36 mg/dl 0.58- 1.64 mg/dL
TSH 4.92 ulU/mL 0.34- 5.6 ulU/mL
PTH 8.7 pg/mL 7-57ug/mL

Biometria Hematica

Leucocitos 13.7 x10¥/mm? 4-11 x103%/mm?
Neutroéfilos 79% 40-70%
Linfocitos 13% 20-60%
Hemoglobina 12.3 g/dl 12-15 g/dl
Hematocrito 36.5% 33-53.4%
Plaquetas 273 x 10¥/mm? 150-450 x 10°%/mm?

dentados y hemisferios cerebelosos. A descartar Enfer-
medad De Fahr vs Hiperparatiroidismo. (Ver Figuras 1, 2,
3y4).

Tratamiento

Se le da tratamiento a la paciente con Irbesartan 300mg,
Vitamina D3 1200 U.I c/dia y se aumenta dosis de Carbo-
nato de calcio 600mg VO ¢/8 horas y se afiade tratamien-
to anticonvulsivante con Lamotrigina 50mg ¢/12 horas.

La paciente refiere que maneja niveles de calcio de 6mg/
dl. Ha presentado mejoria significativa sin recurrencia del
cuadro por lo que se le da egreso al quinto dia de hospi-
talizacion con seguimiento con el servicio de Neurologia.

Se le da seguimiento a la paciente por via telefénica y
por consulta externa por 10 meses, verificando el cumpli-
miento de su tratamiento medicamentoso y constatando-
se que no volvio a presentar nuevos episodios sincopales
o convulsiones. Tampoco reportd ninguna otra circunstan-
cia nueva en su cuadro clinico.

DISCUSION

El hipoparatiroidismo es un trastorno endocrino poco
comun con una prevalencia en Estados Unidos de 37/100
000 casos. De éstas 29/100 000 fueron por causa pos-
quirurgica representando el 75% de los casos [4], como
complicacién relativamente frecuente de la tiroidectomia
total o subtotal. Es causado por una secrecion y/o insufi-
ciencia de la hormona paratiroidea (PTH) con subsecuen-
te hipocalcemia, hiperfosfatemia e hiperparatiroidismo.

Existen otras causas como las enfermedades autoinmunes
y los trastornos genéticos, los cuales son los menos fre-
cuentes, representando menos del 10% de los casos. [4,2].
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Figura 1. Calcificaciones bilaterales en ganglios basales.

Figura 2. Calcificaciones bilaterales fibras de la capsula
interna.

Figura 3. Calcificaciones bilaterales en nucleos dentados
cerebelosos.

Figura 4. Calcificaciones bilaterales en los hemisferios
cerebelosos.

El Sindrome de Fahr o Enfermedad de Fahr son entida-
des patolégicas que presentan calcificaciones de gan-
glios basales y manifestaciones clinicas similares por lo
que suelen ser confundidas frecuentemente. La enferme-
dad de Fahr se refiere a una calcificacion de ganglios ba-
sales familiar idiopatico, la cual es una enfermedad
neurodegenerativa hereditaria rara [2] .Mientras que en el
Sindrome de Fahr estd asociado a otras enfermedades:

infecciones, exposicion a téxicos, enfermedades mitocon-
driales, neurodegenerativos y desdrdenes metabdlicos
presentando una asociacion en un 25% a 74% en pa-
cientes con hipoparatiroidismo croénico [5].

Las modalidades imagenoldgicas de TAC y Resonancia
Magnética (RM) cerebral representan el pilar para el estu-
dio de calcificaciones intracraneales que pueden ser un
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Figura 5. Electrocardiograma con QTc prolongado en 470mseg.

hallazgo incidental en un 15-20% en pacientes asintoma-
ticos que se realizan una tomografia axial computarizada
(TAC). Por ende, es importante la elaboracién de una his-
toria clinica adecuada, un examen fisico PTH [4,5,6], lue-
go de descartar cambios fisiolégicos en pacientes
mayores de 50 afios, causas hereditarias, quirurgicas,
trastornos metabdlicos, enfermedades infecciosas, invasi-
vas, tumores metastasicos [2,7,8].

Las calcificaciones en el Sindrome de Fahr estan locali-
zadas comunmente de forma simétrica y se presentan en
mayor prevalencia en regiones subcorticales en ganglios
basales: globo palido, cuerpo estriado, putamen, nucleo
caudado, nucleo dentado del cerebelo, materia gris y
blanca [9,5] describiéndose pocos casos dentro de la lite-
ratura de areas raramente afectadas a nivel extra cere-
bral como son de estructuras vasculares como la
carotida, adrticas y arterias renales [10].

La manifestacion del Sindrome de Fahr debido a los cam-
bios intracerebrales puede desencadenar sintomas neu-
ropsiquiatricos tales como alteraciones de movimiento
(parkinsonismo, corea, distonia, ataxia, temblores, desor-
denes de movimientos paroxisticos); convulsiones, sinto-
mas cognitivos, conductuales, psiquiatricos y aumento de
excitabilidad neuromuscular. Igualmente, puede debutar
con problemas leves de memoria hasta cambios de per-
sonalidad, psicosis y demencia [2,5].

En casos asociados a hipocalcemia, los sintomas depen-
den de los niveles del ion y el tiempo de evolucion del
trastorno. Aquellos pacientes con hipocalcemia cronica
pueden ser asintomaticos aun con valores sumamente
bajos los cuales son diagnosticados incidentalmente al

realizar laboratorios de rutina. Aun asi, usualmente exhi-
ben sintomas neuroldgicos secundarios a la calcificacion ce-
rebral y pueden presentar alteraciones a nivel ocular, renal,
&seo, cutaneo, vasos sanguineos, cardiovascular, alteracion
en la memoria y calcificacion heterotopica de tejidos blan-
dos. Este conjunto de sintomas suele aparecer con princi-
pales alteraciones bioquimicas tales como hipocalcemia,
hiperfosfatemia y niveles de PTH disminuidos [2,3,4].

El pilar del tratamiento se basa en corregir el hipoparati-
roidismo, por lo que el enfoque consiste en tratar la hipo-
calcemia con suplementos de calcio 500-1000mg, 2-3
veces al dia y forma activa de la vitamina D como calci-
triol a (0.25-2 pg/d) y 1 alfa hidroxivitamina D (0.5-3 pg/d)
para mantener los niveles de calcio en el limite superior
de la normalidad o un poco mas bajo a éste. En casos
donde se reagudizan los sintomas y puedan presentar
con alteraciones vitales a nivel electrocardiografica, respi-
ratoria 0 neuroldgica grave se debera instaurar con calcio
intravenoso acompanado posteriormente con suplemento
de calcio oral y calcitriol [3,2].

CONCLUSIONES

El sindrome de Fahr es un trastorno poco frecuente ca-
racterizado principalmente por calcificacion de los gan-
glios basales y sintomas neurolégicos.

Puede deberse a causas primarias como trastornos
genéticos o causas secundarias, particularmente trastor-
nos metabolicos, siendo el hipoparatiroidismo la altera-
cion mas frecuente.
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El cuadro clinico habitual se conforma por parestesias, al-
teracion de la memoria o conducta y cuadros convulsivos
en pacientes que presentan antecedentes de tiroidec-
tomia con posterior alteracion de los niveles de PTH y el

metabolismo del calcio.
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