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Infecciones respiratorias de repeticion como
complicacion de la enfermedad de Fahr

Recurrent respiratory infections as a complication of Fahr disease

Resumen

Introduccion: La calcinosis estrio-palido-dentada bilateral o
enfermedad de Fahr es una patologia neurodegenerativa de espectro
clinicovariado, en el que las manifestaciones de disfuncién cerebelosa
han sido poco descritas.

Reporte de caso: Se presenta el caso de un adulto joven, con
ataxia cerebelosa, infecciones respiratorias de repeticion y trastorno
de ladeglucion.

Conclusiones: Las manifestaciones de disfuncion cerebelosa
interfieren con el mecanismo de la deglucién, favoreciendo la
recurrencia de neumonias aspirativas.
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Abstract

Introduction: Bilateral striopallidodentate calcinosis or Fahr
disease is a neurodegenerative disease of varied clinical spectrum, in
which the manifestations of cerebellar dysfunction have been poorly
described.

Case report: A young adult man presented with cerebellar ataxia
and recurrent respiratory infections, in which a swallowing disorder
is demonstrated.

Conclusions: It is concluded that the manifestations of cerebellar
dysfunction interfere with swallowing mechanism favoring the
recurrence of aspiration pneumonia.
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Status epilepticus en un adolescente: jes encefalopatia de Rassmusen!

Introduccion

La calcinosis estrio-palido-dentada bilateral
(CEPDB) o calcificacion idiopatica de los
ganglios basales, comunmente reconocida

como enfermedad de Fahr, es un trastorno
neurodegenerativo raro,! inicia entre la tercera y
cuarta década de la vida y puede cursar de forma
asintomatica o con manifestaciones motoras o
neuropsiquiatricas.2* En la mayoria de los casos
predominan los trastornos del movimiento,*? sin
embargo la afectacion cerebelosa es infrecuente.5
Describimos el caso clinico de un paciente con
diagnéstico previo de enfermedad de Fahr, ataxia
cerebelosay sepsis respiratoria de repeticion.
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Hombre de 38 afos de edad con diagndstico de
enfermedad de Fahr, de cinco afos de evolucion.
Sin antecedentes familiares de enfermedades
neuroldgicas. Acude al hospital del IESS de Ibarra-
Ecuador, por tos, expectoracion y fiebre, motivo
por el que se decidid internarlo. En la entrevista
médica se recogio el antecedente de neumonias de
repeticion. A la exploracion neuroldgica presentaba
disartria con cambios en el tono, volumen vy
arrastre de las silabas. La marcha era inestable con
pasos desiguales, tambaleo y aumento de la base
de sustentacion. Existia dismetria en las cuatro
extremidades, disdiadococinecia y los reflejos de
estiramiento muscular hipoactivos, con disminucion
generalizada del tono muscular. La evaluacion
de los nervios craneales demostrd la existencia
de nistagmo horizontal bilateral, disminucion del
reflejo nauseoso vy dificultad para tragar liquidos
(test de deglucion positivo en la segunda fase). En
el resto de la exploracion existia debilidad en los
musculos proximales de los brazos. EI Romberg y

la sensibilidad, tanto superficial como profunda,
resultaron normales. La tomografia axial computada
(TC) de crdneo mostré extensas lesiones de densidad
calcica en placas (UH+300), localizadas en la corona
radiada bilateral (sustancia blanca), en los nucleos
grises de la base, en el tegmento mesocefalico, en el
vermis y en los hemisferios cerebelosos (Figura 1).
En base a los hallazgos clinicos e imagenologicos, a
pesar de que en el enfermo ya tenia el diagnostico
de enfermedad de Fahr, se considerd descartar
un trastorno del metabolismo de calcio por ser
causa, potencialmente tratable, de calcificaciones
cerebrales, bilaterales.

Luego de ser controlado el proceso neumonico,
las pruebas basicas de laboratorio (biometria
hematica, bioquimica, incluyendo calcio y fésforo,
y sedimento de orina) fueron normales, asi como
las determinaciones de hormonas tiroideas vy
paratiroideas.
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Figura 1. A) TAC de crdneo que muestra lesiones de densidad cdlcica localizadas en la corona radiada bilateral (sustancia
blanca), en los nticleos grises de la base, en el tegmento mesecefdlico, en el vermis y en los hemisferios cerebelosos. B) Ventana
0sea que demuestra la consistencia cdlcica de las lesiones.

Discusion

Si bien es cierto, Delacour en 1850 describié la
calcificaciéon de las pequenas arterias queirrigan los
gangliosbasalesyBambergerenelano 1855 destacd
los detalles histopatolégicos de las calcificaciones en
regiones profundas del cerebro, fue Theodor Karl
Fahren 1930, el que relaciond las calcificaciones en
los ganglios basales con sintomas demenciales en un
paciente conrigidez.!

La CEPDB es un trastorno neurolégico hereditario
o esporadico con una prevalencia de 1/1000 000.%2
Aproximadamente en la mitad de los pacientes
la enfermedad cursa de manera asintomatica.! Al
respecto, Kazis en un grupo de 72 enfermos con
calcificaciones en la TC destaca que el 20.8% tenia
algln sintoma,® sin embargo, Koénig las describe
en el 56% de 62 casos.” Entre las manifestaciones
neurolégicas predominan los trastornos del

movimiento, destacandose el parkinsonismo y la
corea, y con menor frecuencia las de disfuncién
cerebelosa.2Manyam et. al.,>enuna serie combinada
de 38 pacientes evaluados por él y 61 recolectados
de descripciones publicadas, el 67% era sintomatico;
predomind el parkinsonismo (57%), seguido de las
alteraciones cognitivas (39%) y en tercer lugar las
manifestaciones de disfuncidon cerebelosa y del
lenguaje (36%).

En el paciente que describimos existe un predominio
de sintomas cerebelosos y la topografia de las
calcificaciones no esta restringida al cerebelo.
Sin embargo, la combinaciéon de lesiones en el
cerebelo y los ganglios basales puede interferir
con el mecanismo de la deglucién, en especifico en
el mecanismo de propulsion del bolo alimenticio
durante la fase oral hacia la faringe y luego
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provocar dismotilidad faringea, lo que favorece la
broncoaspiracion.

La deglucién es una de las etapas del fendmeno
alimentario, consta de tres fases: oral, faringea y
esofagica. Resulta particularmente compleja por los
diferentes eventos que lo caracterizan, no solo por
la diversidad de musculos (lisos y estriados), y nervios
craneales que en ella participan;®? requiere de una
estrecha coordinacién entre regiones corticales,
subcorticales y del tallo cerebral para conseguir
sincronizar el paso del bolo alimenticio a la faringe

Conclusiones

enrelacion con el ciclo respiratorio.” La fase faringea
es controlada por el sistema nervioso auténomo
y motor somatico; la coordinacién entre ambos
posibilita el cierre de las vias aéreas, la peristalsis
faringea y la apertura del esfinter esoféagico
superior.’® En todo este proceso, los nucleos grises
centrales aseguran el aspecto automatico de Ia
funcion deglutoria y actian en estrecha relacién
con el cerebelo; asi se consigue establecer una
coordinacién adecuada en la intervenciéon de
cada una de las estructuras dentro del proceso de
deglucion.

En el paciente que describimos el predominio de manifestaciones de
disfuncion cerebelosa interfieren con el mecanismo de la deglucién,
favoreciendo larecurrencia de neumonias aspirativas. En este caso se
plantea la posibilidad de someter al paciente a una gastrostomia para
asegurar la nutricién y reducir el riesgo de aspiraciones.
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