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RESUMO

Ha um tipo especifico de calcificagao intracra-
niana que compromete simetricamente os
ganglios da base e os nuc'eos denteados do
cerebelo e € denominado calcificagao simétrica
dos ganglios da base (CSGB) ou doenga de Fahr,
no qual o principal método diagndstico é a
tomografia computadorizada. Essa revisao
mostra que pode estar associado a varios
processos patoldgicos, como disturbios do calcio
e fésforo e as manifestagoes clinicas nao
estabelecem estrita relagao com a topografia das
lesées, havendo destaque para as crises
epilépticas e disturbios psiquiatricos. Conclui-se,
portanto, que a CSGB nem sempre € idiopatica
e o termo calcificagao nao e apropriado, também
nao constitui uma doenga definida.
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As calcificagoes de estruturas intracranianas sao relativamente comuns e
muitas vezes ndo estdo associadas a processos patoldgicos. por isso mesmo
designadas como “fisiolégicas”, como, por exemplo, a calcificacao da pineal,
dos plexos cordides, da foice cerebral, e outras. Por outro lado, varias
condigdes patoldgicas produzem calcificagdes intracranianas, dentre elas as
neoplasias; facomatoses; doengas vasculares, inflamatérias, infecciosas,
parasitdrias; e distirbios pés-anoxia, metabélicos.

Um tipo bem peculiar de calcificagdo intracraniana compromete, de modo
relativamente simétrico, os ganglios da base e os ntcleos denteados do
cerebelo. Nesse grupo, os depdésitos calcdrios, pela sua distribuicdo carac-
teristica, constituem uma entidade facilmente reconhecivel aos exames de
neuroimagem, e designados de vdrias maneiras, dentre elas calcificagdo
estriado-pdlido-denteada, calcinose estriado-pélido-denteada, calcificagao
ndo-arterioesclerdtica dos ganglios da base, doenga de Fahr, sindrome de
Fahr, calcificagoes intracranianas simétricas dos ganglios da base.

Esse tema aqui revisto ndo se refere a uma doenca definida, mas as
calcificacdes apresentam peculiar distribuicdo, comprometendo vdrias
estruturas cerebrais, principalmente os ganglios da base e ntcleos denteados
do cerebelo. Sdo identificdveis nos raios X simples do cranio e principalmente
na tomografia computadorizada (CT) de cranio; por vezes tdo extensas que
podem ser detectadas no exame macroscopico e nos quadros clinicos mais
ou menos bem definidos ¢ associados a esse distirbio. Apresenta ainda
associacdo com alteracoes do metabolismo dos fons cdlcio e fésforo em
muitos casos, outros sao idiopdticos e grupos com herang¢a autossémica foram
relatados.

As calcificagdes simétricas dos ganglios da base (CSGB) ocorrem tanto
nos adultos quanto nas criancas, mas sua prevaléncia ndo é conhecida. Muitos
estudos para inferir sua freqiiéncia surgiram da andlise de TC de cranio em
vdrios servigos. Nesse sentido, Kasis' observou que as CSGB estavam
presentes em 72 (aproximadamente 1%) dentre 7.040 TC de cranio de
pacientes que realizaram esse procedimento por motivos diversos. Em outro
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estudo, baseado na andlise de 800 TC de cranio, os
autores observaram 2% de CSGB?. Em um estudo com
4.283 TC de cranio de crianga foram encontradas CSGB
em 1%?3.

As alteracOes localizam-se principalmente nos
ntcleos da base (palidum e estriatum) bem como nos
nucleos denteados do cerebelo; e mais raramente, nos
tdlamos (substancia branca do centro semi-oval, cortex
cerebral em alguns de seus sulcos); e eventualmente no
tronco cerebral. Dentre os achados anatomopatolégicos,
encontram-se alteracdes em células da glia e em
neurdnios, principalmente nos casos de lesdes extensas,
embora predominem lesdes vasculares, principalmente
pequenos vasos, afetando também regides perivas-
culares*>. O termo calcificagdo simétrica dos ganglios
da base pode conduzir ao entendimento de que tais lesdes
sejam apenas deposi¢des de cdlcio nas estruturas
afetadas. Esses depdsitos sao constituidos por glicopro-
teinas e mucopolissacarideos contendo calcio, mas
outras substincias sdo encontradas, como ferro, zinco,
cobre, magnésio e aluminio®®’. Assim sendo, consi-
deramos o termo “mineraliza¢do” mais adequado e nao
calcificacdo dos ganglios da base.

As CSGB podem corresponder apenas a um achado
fortuito de exame, nao estando associadas a uma doenga
bem-definida. Diversas condi¢des patologicas foram
associadas as CSGB, dentre elas: hipoparatireoidismo
primdrio ou secunddrio; pseudo-hipoparatireoidismo;

FIGURA 1
CalcificacOes relativamente simétricas e restritas aos
ganglios da base e nucleos denteados do cerebelo
(TC de cranio) — forma idiopdtica.
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pseudo-pseudo-hipoparatireoidismo, hiperparatireoi-
dismo; hipotireoidismo; hipertireoidismo; anoxia neo-
natal, pds-radioterapia de tumor cerebral; doencas
congénitas, inflamatérias, infecciosas, parasitarias e
intoxicacoes. E bem possivel que muitas dessas condic¢des
descritas em casos de CSGB tenham com essa entidade
apenas uma relacao casual. Entretanto, a revisao da litera-
tura permite identificar pelo menos trés grupos principais:
idiopdtico, familiar e o mais comum, aquele associado a
distirbios do metabolismo do calcio e do fésforo,
hipoparatireoidismo, pseudo-hipoparatireoidismo.

Nao € incomum observar extensas lesdes cerebrais
assintomadticas, como € o caso da paciente cuja TC ¢
mostrada na figura 1. Quando as manifestacdes clinicas
estdo presentes, nao estabelecem estreita correlacao com
a topografia das lesdes detectadas na TC de cranio>® e
podem ser: neuroldgicas, psiquidtricas e neuropsi-
coldgicas. As principais manifestagdes neurolégicas sao
expressas por distirbios do movimento e crises
epilépticas.

Estima-se que distirbios do movimento ocorram em
aproximadamente 30% dos casos de CSGB e podem ser
do tipo parkinsoniano, tremor, rigidez, distonia, mio-
clonia, coréia, atetose, mutismo, hemicoréia, hemiba-
lismo®7?. As sindromes extrapiramidais observadas
nesses casos podem sugerir que as mineralizacdoes nao
ficam restritas a regides vasculares ou perivasculares,
mas direta ou indiretamente afetam elementos neurais
do sistema extrapiramidal.

As crises epilépticas constituem outra condi¢@o
clinica relativamente comum nos casos de CSGB, nao
tendo sido encontrada associagdo com um tipo especifico
de crise. Quando as CSGB se associam ao hipopara-
tireoidismo, o fator precipitante das crises pode ser
atribuido diretamente ao distuirbio do célcio. Estima-se
que crises epilépticas ocorram em 30% a 70% dos
pacientes com hipoparatireoidismo'? e podem ser
parciais motoras, generalizadas tonico-clonicas, e menos
freqlientemente auséncias atipicas ou crises acinéticas'’.
Nesse sentido, as observacdes em modelos experi-
mentais de epilepsia com manipulacio dos fons cdlcio,
com ou sem alteracao do potdssio, mostram que a
exposi¢ao de fatias de hipocampo a concentragoes
extracelulares de 0,2 mm ou menores bloqueia as
respostas sindpticas de neurdnios piramidais. Ao invés
de observar a inibi¢do das descargas epilépticas por essa
alteracgao eletrolitica, observa-se apds um breve periodo
com descargas isoladas eventos semelhantes a crises
epilépticas espontdneas e recorrentes na camada
piramidal CA1 do hipocampo'?. No entanto, além das
alteracodes do cdlcio, outras devem ocorrer, pois crises
epilépticas também foram observadas em casos sem
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FIGURA 2
Calcificagdes simétricas dos ganglios da base e niicleos
denteados do cerebelo (TC de cranio), comprometendo
outras estruturas cerebrais, incluindo o cértex cerebral —
forma secundéria a hipoparatireoidismo.
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distirbios do fon cdlcio, como ocorreu com o paciente
cuja TC de cranio € apresentada na figura 2.

Diversos distiirbios psiquidtricos foram descritos em
casos com CSGB, compreendendo: distirbios do com-
portamento com apatia, retraimento social, crises
emocionais, abandono das atividades habituais; distir-
bios psicopatolégicos como sindromes do humor, trans-
torno obsessivo-compulsivo, alteragdes de persona-
lidade, sindrome parandéide-alucinatéria, psicose esqui-
zofreniforme e dependéncia quimica. Também foram
descritas depressdo seguida de transtorno bipolar e
sindrome maniforme.

As alteragbes neuropsicolégicas abrangem virios
dominios, como a orientagdo, a aten¢do e a concentragio,
a memoria e a inteligéncia. Pode também estar afetada a
capacidade de aprendizagem, assim como a coordenagio
visual-motora e as atividades visuoespaciais. De modo
geral, nesses casos o quadro dominante corresponde 2
deméncia em padrao diferente de Alzheimer e também
de Pick, mas com elementos de ambos, sendo observada
atrofia cortical frontal ou temporal. Um estudo anatomo-
patolégico'? feito em 5 casos de CSGB associados a
deméncia mostrou que as principais caracteristicas foram:
I- auséncia de placas senis; 2 - a presenca de numerosos
e disseminados emaranhados neurofibrilares no neo-
cortex; 3 - depositos calcdrios como os descritos anterior-
mente; 4 - atrofia cerebral restrita aos lobos frontais ou
temporais; 5 - moderada ou intensa desmielinizac¢do e
gliose fibrosa na substincia branca das dreas atrofiadas;
6 - leve ou moderada perda neuronal no niicleo basal de
Meynert. Os casos com deméncia sdo encontrados nos
pacientes com extensas mineraliza¢des intracranianas®.

O diagnéstico de CSGB pode ser feito em estudos
anatomopatoldgicos, raios X simples de cranio e princi-
palmente TC de cranio (Figuras 1 e 2). Evidentemente,
a TC de crinio € superior aos raios X simples para
detecc¢do de calcificagdo em ganglios da base'4, ndo s6
pela identificag¢do de lesdes, mas também por permitir
avaliar sua extensdo, além de identificar casos com
atrofia cerebral.

O patologista Karl Theodor Fahr'> em 1930 publicou
os resultados do estudo anatomopatolégico do caso de
um paciente do sexo masculino que falecera ap6s quadro
de diarréia, caibras nas pernas, diplopia, vertigens,
tetania e coma. Identificou a presenga de calcificagoes
perivasculares comprometendo bilateralmente, de modo
simétrico, os ganglios da base, atribuindo um carater
idiopdtico para as referidas alteragoes. A partir de entdo,
casos de CSGB passaram a ser designados como
“doenca de Fahr”. No entanto, essa designagio tem sido
freqiientemente contestada, como o fez Lowental e
Bruyn’ no final da década de 60: “Those using it betray
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