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Sr. Editor: Hemos leido el reciente articulo publicado por Damian-Mucha y colegas en esta revista,
el cual se centra en los puntos principales de la enfermedad de Fahr en un adulto mayor ™. El
diagnostico fue incidental por imagenes de tomografia cerebral sin contraste durante la evaluacion
de una caida accidental, mostrando las tipicas calcificaciones en ganglios basales con predominio
lenticular. Debido a sus multiples comorbilidades, el paciente recibié atencion multidisciplinaria
durante 41 dias de hospitalizacion y permanecié con atencion médica domiciliaria especializada
para adultos mayores (. Los autores enfatizaron el papel de la evaluacion clinica integral, las
pruebas de laboratorio y de imagenes y el asesoramiento geriatrico para brindar atencion de
calidad a estos pacientes (), asimismo, resaltaron los puntos principales de la enfermedad de Fahr:
disfuncion neurologica progresiva, calcificaciones en los ganglios basales, ausencia de cambios
endocrinos o mitocondriales, toxinas o traumatismos, ademas de que ningin familiar tenia la
herencia autosomica dominante ™. Por ello, los siguientes comentarios pretenden resaltar la
importancia del articulo en referencia.

Esta entidad fue descrita primero (1930) en un hombre de 55 afos con desmayos, vision
doble y debilidad en las piernas, quien de repente se volvid disneico y experimentd rigidez en
las extremidades ?. El paciente perdid el conocimiento y fallecid, y la etiologia no pudo ser
determinada mediante los estudios de autopsia. La consistencia del bulbo raquideo era peculiar,
presentando una ligera resistencia a la incision, y al tocar sus superficies con los dedos, la sensacion
era similar a la de una densa acumulacion de espinas, lo cual pudo observarse en la sustancia gris,
especialmente en los ganglios basales mayores ?. El autor concluyé que no habia datos suficientes
para establecer la etiologia, ya que la calcificacion vascular cerebral no tuvo un papel relevante,
quedando pendientes evidencias futuras que aportaran mayor claridad @.

Hace una década, autores brasilenos describieron un sindrome de Fahr clasico en una mujer de 76
anos que habia sido sometida a una tiroidectomia total treinta afos antes; seis afios después, tuvo
convulsiones tdnico-clonicas, manifestaciones extrapiramidales y cambios cognitivos y del humor ©).
Usaba hidrocloruro de amilorida para la hipertension arterial; en los resultados de las pruebas de
laboratorio realizadas, tuvo hipocalcemia, hipocalemia e hiponatremia leves, asi como elevacion
de creatinina, urea y parathormona ©). Estudios de imagen revelaron calcificaciones bilaterales
en los ganglios basales, el talamo, los nlcleos cerebelosos dentados y el centro semioval, tipicas
del sindrome de Fahr, que curs6 con buena evolucion. Los autores destacaron las manifestaciones
tardias de este sindrome, que se desarrollé como consecuencia del hipoparatiroidismo iatrogénico
secundario al antecedente de tiroidectomia total; esta entidad inusual puede ser subestimada y
no sospechada, lo que ocasiona errores en el diagnostico ©.

Un estudio de revision sistematica de 54 pacientes con una edad media de 65 (47-71) afnos, con un
56 % de mujeres, evalud infecciones relacionadas con calcificaciones de ganglios basales (BGC) en
esta poblacion “. Se detectaron anticuerpos de infecciones previas por toxoplasmosis y rubéola,
pero se consideraron incidentales porque estas enfermedades pueden causar BGC cuando se
contraen de forma congénita; por otro lado, la totalidad del grupo positivo de individuos presento
inicio de los sintomas en la edad adulta ®. Los autores concluyeron, basandose en el conjunto
de datos evaluados de las once series de casos, seis estudios transversales y cuatro de cohorte,
ademas de dos revisiones sistematicas, que no hay evidencia convincente de que las infecciones
adquiridas posnatalmente originen BGC en adultos ©.

La enfermedad de Fahr es considerada una entidad rara (4,5 por 10 000), pero evaluaciones
genéticas y de imagen actuales indican de 2,1 a 6,6 por 1000 habitantes, lo que sugiere que existe
subdiagndstico debido a la heterogeneidad o ausencia de sintomas y al limitado conocimiento
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médico ®. Otra preocupacion es la ausencia de farmacos modificadores de la enfermedad, principalmente porque no se ha
aclarado el fenémeno que causa calcificaciones de pequefas arterias del sistema nervioso ©). El etidronato es un bifosfonato
de primera generacion que se puede utilizar para el tratamiento de enfermedades 6seas asociadas con una resorcion excesiva,
como ocurre en la osteoporosis ®. El estudio CALCIFADE es un ensayo aleatorizado, controlado con placebo y doble ciego para
conocer el efecto del etidronato durante un afo sobre el volumen de las calcificaciones, el estado cognitivo, la movilidad,
los sintomas neuropsiquiatricos, la dependencia en las actividades comunes diarias y la calidad de vida de los pacientes con
diagnostico establecido de enfermedad o de sindrome de Fahr ©). Los criterios de inclusion fueron los siguientes: tener 18 anos
de edad o mas, diagndstico de enfermedad o sindrome de Fahr y calcificaciones bilaterales de los ganglios basales no debidas
al proceso normal de envejecimiento; los autores citan este como el primer ensayo, visando un posible tratamiento para estas
alteraciones ©.

En conclusion, los estudios de casos de enfermedades poco frecuentes pueden contribuir a aumentar la tasa de sospecha clinica
entre los profesionales sanitarios no especializados, favoreciendo diagnosticos mas precoces y medidas terapéuticas que puedan
mejorar la sintomatologia clinica.
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