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Caso Clinico

Sindrome de calcificacion cerebral asociado a hipoparatiroidismo

Cerebral calcification syndrome associated with hypoparathyroidism

Guillermo E. Guzman G. (1). Octavio Arévalo Espejo (2). Karina Jiménez Penagos (3). Oscar Perez (4)

RESUMEN

Las calcificaciones cerebrales agrupan diversas entidades patoldgicas que frecuentemente han sido referidas
como enfermedad de Fahr. Estas tienen una presentacién clinica variada, desde el curso subclinico hasta
manifestaciones motoras convulsivas e inclusive demenciales. Se presenta el caso de una mujer de 46 afos
con una crisis epiléptica convulsiva generalizada, asociada a calcificaciones difusas por hipoparatiroidismo
postquirargico, en quien se inicia reposicion de calcio, logrando resolucion del cuadro convulsivo. Este reporte
destaca el abordaje fisiopatologico de las calcificaciones cerebrales por hipoparatiroidismo, la importancia de
una definicion mas general de coémo serfa el sindrome de calcificacion cerebral teniendo en cuenta las diferentes
entidades patologicas conocidas asociadas con diferente espectro clinico y, por ultimo, pone en evidencia la
carencia de investigaciones sobre el tema.
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SUMMARY

Brain calcifications group diverse pathological entities that have often been referred to as Fahr disease. These
have a clinical presentation which varies from subclinical course to several motor manifestations and dementia.
@ We report the case of a 46 year old woman with generalized seizures associated with diffuse calcifications on @
postoperative hypoparathyroidism in whom calcium supplementation starts achieving resolution of the symp-
toms. This report highlights the pathophysiological approach by hypoparathyroidism brain calcifications, the
importance of a general definition as in the brain calcification syndrome considering different known disease
entities associated with different clinical spectrum and, finally, demonstrates the lack of research on the subject.
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PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 46 aflos de edad, que ingresa al servicio de
urgencias por pérdida del estado de conciencia asociado
a posturas tonicas y movimientos clonicos generalizados
por aproximadamente 10 minutos sin otra sintomatologia
asociada, recupera su estado de conciencia con disartria sin
ningun otro signo. En la valoracién inicial no refiere ningun
tipo de sintomatologfa, pero tiene antecedente de carcinoma
diferenciado de tiroides, llevada a tiroidectomia total a la
edad de 30 aflos sin seguimiento posterior. Su tratamiento
desde entonces consistia en levotiroxina 150 ug dia, carbo-
nato de calcio 1200mg dia y calcitriol 0.25 ug dia con buena
adherencia. En sala de urgencias se solicita tomografia de
craneo simple que muestra calcificaciones del parénquima
encefalico gangliobasal y de la sustacia blanca (Figura 1). Con
ello se reporta calcio sérico de 3.45 mg/dl (VR 8.20-10.20),
albumina 3.75 g/dl, fésforo 6.81 mg/dl (VR 2.50-4.50), TSH
1.12 uU/ml (VR 0.4-4.5), PTH 5 pg/ml (VR 10-60). Asi, se
considera cuadro de hipoparatiroidismo con hipocalcemia e
hiperfosfatemia secundaria y se inicia manejo con gluconato

de calcio en infusién continua 1 mg/kg/ht. Con esto se logra
normalizar nivel de calcio y se da resolucion de la sintoma-
tologfa de la paciente, sin presentar nuevas crisis convulsivas

en su seguimiento.

Figura 1. Tomografia de craneo simple en cortes axiales. (A) Hiperdensidad difusa y homogénea de la cabeza del niicleo
caudado, el putamen y los nticleos laterales del talamo de forma bilateral y simétrica en relacion con calcificaciones.
(B) Calcificacion lineal homogénea de la sustancia blanca subcortical. (C). Calcificaciones de la sustancia blanca de las
folias cerebelosas.
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DISCUSION

El sindrome de calcificacion cerebral es usualmente defi-
nido como acumulacién bilateral de calcio en el parénquima
cerebral. Varios términos han sido acuflados para esta con-
dicién, dentro de los que se destacan mds de 35 nombres,
siendo el “sindrome de Faht” el mas popular. No obstante,
este nombre es considerado incorrecto por muchos, puesto
que no representa las diferentes formas de expresion clinica.
Por esto, se sugiere un término mucho mds general, como
“sindrome de calcificacion cerebral estriadopalidodentado”.
A esta dificultad se le suman mas de 50 condiciones clinicas
asociadas como la sifilis, radioterapia, enfermedades mito-
condriales, sindrome de Down, lupus eritematoso sistémico,
hipoparatiroidismo, entre otros (3). Este altimo pareceria
la etiologia mas asociada, puesto que un 70-80% de las
calcificaciones diagnosticadas por radiografia convencional
son vinculadas a hipoparatiroidismo cuando ésta es la inica
herramienta. Sin embatgo, esta modalidad diagndstica esta
cayendo en desuso por su pobre sensibilidad (4-6).

El examen imagenolégico de eleccion es la tomografia
computarizada simple de craneo, en lo posible con equipo
multidetector y reconstrucciones multiplanares. La tomo-
grafia muestra calcificacion bilateral y simétrica de los gan-
glios basales, mds prominente en los globos palidos, pero
presente también en el putamen, el nicleo caudado, los
nucleos laterales del tdlamo y la sustancia blanca subcortical
y del cerebelo tal y como lo vemos en el presente caso. Las
imagenes de resonancia magnética son de gran utilidad para
el diagnéstico diferencial con otras entidades, en particular
con las enfermedades neurodegenerativas; sin embargo, los
dep6sitos de calcio se veran como imagenes hipointensas en
todas las secuencias localizadas en las regiones anatémicas
descritas previamente (7).

Las manifestaciones clinicas son variadas, siendo la mas
comun los trastornos del movimiento en cerca del 55% de
los pacientes, de los que el parkinsonismo es el mas frecuente
seguido de los movimientos hipercinéticos (corea, temblor, ate-
tosis, discinesiaorofacial). El deterioro cognitivo es la segunda
manifestaciéon mas prevalente, a lo que se suman el compro-
miso cerebelar y los trastornos del lenguaje. No obstante, la

sobreposicion de todos estos sintomas puede presentarse (8).
El caso presentado tiene especial interés, puesto que las crisis
convulsivas y/o epilépticas son aun mds extrafias (9).

Se han hecho asociaciones genéticas con el locus IBGC1
del cromosoma 14 demostradas mediante un analisis mul-
tigeneracional familiar en el que se determiné un patrén
autosémico dominante. Sin embargo, este no ha sido
replicado en otras familias, por lo que también hablamos
de patrones recesivos y de mutaciones aisladas no muy
bien identificadas a la fecha (10). Asi, el mecanismo exacto
patolégico que inicia la calcificacién no es claro y se entiende
todavia menos por qué los ganglios basales son el sitio de
eleccion. Nuestro caso trata de un hipoparatiroismo crénico
como complicacién de una tiroidectomia total, que presentd
calcificaciones cerebrales con hipocalcemia e hiperfosfate-
mia. Adicionalmente, al tener en cuenta la hiperfosfatemia
como factor clave en la calcificaciéon ectdpica, clasicamente
observada en los pacientes renales cronicos, podrfamos
considerarla un factor de riesgo independiente también
para las calcificaciones cerebrales, aunque por el momento
solo se ha comprobado en musculo liso, donde niveles
suprafisiologicos de fésforo favorecen una mayor expresion
de marcadores osteogénicos como la osteocalcina y el core-
binding-factor-1 (cbfa-1), ayudado por la mayor actividad
y expresion de transportadores especificos de fosfatos (11,
12). No obstante, a pesar de que son modelos aplicados al
musculo liso, en nuestra opinién no podemos descartar una
asociacion igual en otros tipos de calcificaciones ectdpicas
con hiperfosfatemia.

A la fecha no hay un tratamiento especifico, siendo la
suplementacion de calcio la tinica estrategia en el hipoparati-
roidismo, a lo que podria sumarse el uso de paratohormona.
No obstante, el control de la hiperfosfatemia podria jugar
un papel importante, aunque debera ser aclarado posterior-
mente. Su prondstico, si son detectadas y tratadas temprana-
mente, es bueno (13). Sin embargo, futuras investigaciones
son necesarias para aclarar la fisiopatologfa y las estrategias
terapéuticas.
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