doi: http://dx.doi.org/10.11606/issn.1679-9836.v100i5p503-507

Rev Med (Sao Paulo). 2021 set.-out.;100(5):503-7.

Sindrome de Fahr apos tireoidectomia: relato de caso
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RESUMO: A sindrome de Fahr ¢ uma doenga rara caracterizada
pela calcificagdo simétrica bilateral dos nucleos basais do cérebro
e do nucleo denteado do cerebelo decorrente principalmente
de desordens no metabolismo calcio-fosforo. Alteragdes
neuropsiquiatricas e sintomas extrapiramidais sdo uma das
principais manifesta¢des clinicas descritas. A tomografia
computadorizada constitui o método de imagem para a
visualizagdo das calcificagdes cerebrais e, quando associada a
histéria clinica e achados laboratoriais, formam a triade para o
diagnostico definitivo. Diante disso, objetivou-se relatar o caso
clinico de um paciente com Sindrome de Fahr apresentando
tomografia computadorizada cranio-cerebral com calcificagdes
simétricas associadas a um quadro clinico de deterioracio
cognitiva e sinais extrapiramidais decorrentes de alteragdes
no metabolismo do célcio, tendo como causa etioldgica o
hipoparatireoidismo.

Palavras-chave: Sindrome de Fahr, calcificagdo, nticleos da base,
hipoparatireoidismo.

ABSTRACT: Fahr’s syndrome is a rare disease characterized
by bilateral symmetrical calcification over the basal ganglion of
the brain and nuclei dentate of cerebellum mainly resulting from
disorders in calcium-phosphorus metabolism. Neuropsychiatric
changes and extrapyramidal symptoms are one of the main
clinical manifestations described. Computed tomography is the
imaging method used for visualizing brain calcifications and
when associated with clinical history and laboratory findings is
a triad for definitive diagnosis. Therefore, the objective of this
was to report the clinical case of a patient with Fahr Syndrome
presenting cranium brain computed tomography with symmetrical
calcifications associated with a cognitive deterioration and
extrapyramidal signs resulting from changes in calcium
metabolism, having hypoparathyroidism as an etiological cause.

Keywords: Fahr’s syndrome, calcification, basal nucleus,
hypoparathyreoidism
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INTRODUCAO

Sindrome de Fahr ¢ uma rara desordem
europsiquiatrica caracterizada pela
calcificacao simétrica bilateral dos nucleos basais cerebrais
e do nucleo denteado do cerebelo, secundaria a doengas
inflamatdrias, infecciosas, exposicao a toxinas e radiacao,
mas principalmente, decorrente de desordens metabdlicas
do célcio e do fosforo como ocorre no hipoparatireoidismo
e o pseudohipoparatireoidismo'->34,

Descrita por Karl Theodor Fahr em 19303,
essa condi¢do apresenta uma série de possibilidades
de manifestagdes clinicas que englobam sintomas
extrapiramidais, deterioragdo cognitiva cronica e
progressiva e alteragdes psiquiatricas®.

Por se tratar de uma sindrome rara, com poucos
relatos na literatura mundial e até o presente momento
nenhum na literatura paraense, objetivou-se reportar o caso
clinico de um paciente com Sindrome de Fahr admitido na
Unidade de Terapia Intensiva (UTI) geral de um hospital
privado em Belém do Para, Amazonia, Brasil.

RELATO DE CASO

Mulher, 68 anos, ¢ trazida por familiares ao setor de
emergéncia do hospital, os quais informaram evento do tipo
queda da propria altura, produzindo traumatismo facial e
perda da consciéncia por cerca de cinco minutos. Ainda no
servigo de urgéncia, apresentou trés episodios epilépticos
generalizados, com componente clonico-tonico.

A familia informa histérico de tireoidectomia total

e quimioterapia ha vinte anos em decorréncia de neoplasia
datiredide e, mais recentemente, mudanga comportamental,
com episodios de confusdo mental e lapso de memoria,
além de postura retraida e melancolica. Adicionalmente,
presenciaram outros trés episodios de queda da propria
altura, mas sem as mesmas consequéncias dos observados
no ato da internagdo hospitalar.

Ao ser admitida na UTI, apresentava-se comatosa
(AO 2 RV 2 RM 4), sem sinais localizatorios. Respirava
com dificuldade, notando-se estridor laringeo e SO,:
79%, cianose de extremidades e FR: 30 irpm, uso de
musculatura acessoria da respiracdo, batimento de asas
nasais, resolvendo-se por intubag@o orotraqueal com tubo
orotraqueal (TOT) n°® 6,5 devido estreitamento da glote
e estenose da traqueia superior e ventilagdo mecénica
invasiva. Durante a intubagdo, foi observado saida de
secrecdo mucopurulenta pelo TOT.

As condi¢des cardiocirculatorias revelavam bulhas
cardiacas normofonéticas em 2 tempos, com ritmo regular,
sem sopro, frequéncia cardiaca de 100 bpm e pressdo
arterial igual a 80x60mmHg.

Apos a estabilizagdo, foi encaminha ao setor
de tomografia computadorizada (TC), onde o exame
cranio-cerebral revelou calcificagdes parenquimatosas
relativamente simétricas (Figura 1), envolvendo a
substancia cinzenta profunda, os centros branco medular
do cérebro e os nucleos denteados do cerebelo, estes
ultimos com aspecto grosseiramente estriado inespecifico.
A TC cervical e toracica evidenciou estenose dos anéis
superiores da traqueia e consolidacdo em base pulmonar
direita, respectivamente.

Fonte: Arquivo do hospital.

Figuras 1A, 1B e 1C — Tomografia computadorizada cranio-cerebral. Corte axial mostrando calcificagdes nos nucleos caudado, estriado

e denteado

Os exames laboratoriais de admissdo apontavam
para Hb 11.8g/dL, Ht 31%, leucdcitos de 9.480/uL,
plaquetas 230.000/uL; PCR 4,4mg/dL; ureia 36mgAl,

creatinina 0,7mg/dl, Na 136mEqL, K 3,6mEqL, Mg
1,4mEqgL e Ca i6nico 0,7mmol/L (Tabela 1). Exames
adicionais como enzimas cardiacas, eletrocardiograma de



12 derivagdes e ecocardiograma com Doppler estavam
dentro da normalidade.

A paciente permaneceu sedada com cloridrato
de midazolan e recebendo analgesia com citrato de
fentanila em infusdo continua nas primeiras 24h. Foi
iniciado ceftriaxona sddica 2g/dia EV, mantida com
anticonvulsivante (fenitoina), hidratacdo venosa com
SF0,9% 30mlKg24h, reposi¢do de gluconato de calcio
10% e sulfato de magnésio 10%.

Solicitou-se parecer da neurocirurgia que definiu
pela manutencao dos anticonvulsivantes. Apos 24h de
UTI, considerando a estabilidade do quadro, realizou-se
pausa de sedacdo, mas o despertar foi desorganizado,
havendo necessidade de iniciar dexmedetomidina e
risperidona digestiva. Apos mais 24h, embora tenha
despertado de forma mais organizada, ndo reuniu condi¢des

Tabela 1 — Achados laboratoriais
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fisioldgicas que permitissem uma reducdo gradual das
doses farmacoldgicas administradas anteriormente,
optando-se por traqueostomia precoce, algo que somente
foi autorizado pelos familiares apds o 4° dia de internagao.
Antes disso, no 3° dia, apresentou fibrilagdo atrial de
alta resposta, sendo iniciado cardioversdo quimica com
amiodarona EV, havendo reversao do quadro e ajustada a
dose medicamentosa para administragao digestiva nas 48h
que se seguiram.

Durante toda evolugdo, o calcio idnico permaneceu
em niveis inferiores ao normal, mesmo com reposicao didria
e fixa em prescricao. Complementou-se a investigagdo com
a seguinte andlise laboratorial: fésforo sérico 4,59mg/
dL, PTH < 4,6pg/mL, vitamina D 14,87ng/mL, TSH:
1,75mU/L, T4 livre 1,49ng/dL, T3 75ng/dL, Ca total
0,45mmol/L (Tabela 1).

Analise Laboratorial Inicial Resultados Valores de referéncia
Hemoglobina 11,8g/dL 12 - 16g/dL
Hematocrito 31% 35-47%
Leucocitos 9.480/uL 4.500 — 10.000/uL.
Plaquetas 230.000/uL 150.000 — 400.000/uL.
PCR 4,4mg/dL <0,8mg/dL
Ureia 36mg/dL 15 — 45mg/dL
Creatinina 0,7mg/dL 0,6 — 1,35mg/dL
Na 136mEq/L 135 — 145mEq/L
K 3,6 mEq/L 3,5-5,5mEq/L
Mg 1,4mEqL 1,5—-2,5mEq/L
Ca i6nico 0,7mmol/L 1,17 — 1,32mmol/L
Analise Laboratorial Complementar

P sérico 4,59mg/dL 2,5-4,5 mg/dL
PTH <4,6pg/m 10 — 65pg/mL
Vitamina D 14,87ng/mL 20ng/ml

TSH 1,75mU/L 0,3 —4,0mU/L

T4 livre 1,49ng/dL 0,7-1,8ng/dL

T3 75ng/dL 80-180ng/dL

Ca sérico 0,45mmol/L 2,1 —2,5mmol/L

PCR — Proteina C reativa; Na — sodio; K — potéssio; Mg — magnésio; Ca idnico — célcio idnico; P sérico — Fosforo sérico; PTH — paratorménio;
TSH — hormonio estimulante da tiredide; Ca sérico — calcio sérico.

No 6° e no 7° dia de interna¢do, o valor do calcio
sérico estava mais proximo do nivel inferior da normalidade
e a paciente menos agitada, tolerando TRE em PSV, FA
revertida ¢ nenhum novo evento epilético. No 8° dia,
iniciou respirag¢do espontanea apenas com suplementagao
de oxigénio e, no 10° recebeu alta da UTI, com valor de
calcio sérico igual a 1,01mmol/L.

O perfil metabolico do calcio na paciente estava
alterado, com redugao do célcio idnico e sérico, reducao do
calcio urinario de 24h, fésforo sérico no limite superior do
normal, redugdo das taxas de vitamina D e PTH diminuido,
remetendo ao hipoparatireoidimo.

DISCUSSAO

505

Apresenta-se um caso de paciente do género
feminino, idosa, com antecedente de tireoidectomia
total e exposi¢do a terapia adjuvante, manifestado
por alteracdes neuropsiquiatricas, notadamente por
modificagdes comportamentais, episodios de sincope e
de crises epilépticas. O flagrante radiolégico compativel
com calcificagdes bilaterais nos nicleos da base e outras
estruturas encefalicas associado aos achados laboratoriais
direcionou a suspeita e ao diagnostico de sindrome de Fahr.

Embora ainda ndo haja um consenso estabelecido
pela literatura quanto a conceituagdo, o termo sindrome
de Fahr parece estar relacionado as manifestagdes
neuropsiquiatricas associadas as calcificagdes dos nucleos
basais em decorréncia de altera¢des no funcionamento das
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glandulas paratireoides e, consequentemente, da redugdo do
calcio sérico, enquanto que a doenca de Fahr relaciona-se as
calcificagdes idiopaticas dos nticleos da base, acompanhada
de sinais neurologicos sem causa previamente definida>*°.

As manifestagdes clinicas da doenga sao variadas ¢
estao intimamente relacionadas as areas com calcificagao.
Dessa forma, ha influéncia dos nucleos da base nas
funcdes cerebrais como coordena¢ao dos movimentos:
cognicao e humor. Notadamente, os sintomas mais comuns
da sindrome de Fahr em adultos inclui parkinsonismo,
distonia, ataxia, coreia e sindromes extrapiramidais, embora
alguns pacientes apresentem, também, prejuizo cognitivo,
psicose, alucinagdes, ansiedade, depressao e mudanca de
personalidade?>78,

Ademais, estudos também apontam para uma
relacdo positiva entre as manifestacdes neuroldgicas e
as areas calcificadas hipoperfundidas. Dessa maneira, as
crises epilépticas estariam intimamente relacionadas com
o evento hipoxémico. Ainda nesse terreno, sabidamente
a hipocalcemia pode ser causa das manifestacdes
neurologicas clinicas como os eventos epilépticos e, de
igual modo, estd bem estabelecido que o seu tratamento
pode fazer cessar as crises. Estudos demonstram estreita
relagdo entre o hipoparatireoidismo pds tireoidectomia
total e radioterapia extensa na regido cervical, sendo a
deterioragdo mental mais severa nesses pacientes®',

As manifestacdes clinicas podem ser decorrentes
de etiologia diversas como condic¢des vasculares (acidente
vascular encefalico, calcificagdes, malformacdes

arteriovenosas), degenerativas (senilidade), infecciosas e
inflamatorias (citomegalovirus, toxoplasmose, tuberculose,
HIV, neurocisticercose), neoplasicas (astrocitomas), toxicas
(radioterapia, intoxicacdo por chumbo), decorrentes
de trauma (hematoma subdural crénico)* e enddcrinas
(hipohiperpatiroidismo, pseudohipoparatireoidismo)!!.

A TC cranio-cerebral ¢ o principal método para
avaliar as areas de calcificagao. A hiperdensidade observada
deve-se ao depodsito de hidroxiapatita, semelhante ao
encontrado na estrutura 6ssea. Como caracteristica
peculiar da sindrome de Fahr e do hipoparatireoidismo,
as calcificacdes apresentam simetria, com evolucao
progressiva e boa responsividade ao tratamento da causa
basel,2,3,5,7,12.

O tratamento tem por objetivo corrigir as
alteracoes do metabolismo calcio-fosforo, visando
melhora significativa dos sintomas, além de favorecer
o prognostico. A administracdo de cédlcio elementar e
reposi¢cdo de vitamina D sdo medidas necessarias para
manter o calcio sérico e o calcio urinario dentro dos padrdes
de normalidade®.

Diante do exposto, torna-se importante que uma
entidade rara, com manifestacoes clinicas multifacetadas e
nao especificas, variando desde eventos leves musculares,
até disfungdes cerebrais e cardiocirculatoria mais graves e
que impoem risco a vida, merega citagdo e relato, alertando
e instruindo a comunidade médica, e também o portador,
para as possibilidades diagndsticas, assim como para o
tratamento direcionado.
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