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CALCIFICACOES
ESTRIO-PALIDO-DENTADAS

M. VIANA BAPTISTA, JOSE VALE, ORLANDO LEITAO
Servigo de Neurologia. Hospital Egas Moniz. Lisboa

As calcificagBes Estrio-pélido-dentadas (CSPD) constituem uma entidade bem definida, ca-

racterizada pela presenga de depésitos de célcio nos ginglios da base, centro semi-oval e nicleos
dentados. Esta situagio associa-se com frequéncia a alteragSes metabélicas vdrias, das quais se
destacam as disfungGes paratiroideias. A tradicional designagio de sindrome de Fahr deve limi-
tar-se as formas idiopéticas.

Apresenta-se o estudo efectuado em sete doentes com este tipo de calcificagdes. Salienta-se
a presenca de hipocalcemia em trés casos, dois com pseudohipoparatiroidismo € um com
hipoparatiroidismo. Em quatro doentes foi colocado o diagnéstico de sindrome de Fahr.
Discutem-se os achados clinicos e laboratoriais, destacando-se as manifestagdes neuroldgicas

encontradas: epilepsia, deméncia e sindrome parkinsénico.

Procura-se distinguir esta situagdo das pequenas calcificagdes pallidais rotineiramente
encontradas e discutem-se os mecanismos fisiopatol6gicos, apontados na literatura, para explicar
a calcificagdo dos ginglios da base do cérebro.

STUN

IMARY

Strio-palido-dentate calcifications: Clinical study of seven patients

Strio-palido-dentate calcifications (SPDC) is a well defined entity, characterized by calcium
deposits in the basal ganglia, dentate nuclei and the centrum semiovale. Several metabolic
derangements have been associated with this entity, particularly parathyroid disorders. The tra-
ditional designation of Fahr’s syndrome should be restricted to the idiopathic cases.

The authors report a study of seven patients with SPDC. Hypocalcemia was found in three
cases, two with pseudohypoparathyroidism and one with hypoparathyroidism. Fahr’s syndrome
was diagnosed in four patients. Clinical and laboratory features are presented. Neurological man-
ifestations included epilepsy, dementia and parkinsonism.

Discussion focuses on the distinction of this entity from the small pallidal calcifications
and on the pathophysiology of basal ganglia mineralisation, in view of recent reports.

INTRODUCAO

As calcificagdes simétricas dos nicleos da base do
cérebro sio encontradas em 0,3 a 2% das TAC cranio-
-encefilicas efectuados no adulto!-3. Dados de autdpsia
revelam calcificagGes microscopicas nestas estruturas,
em cerca de 80% dos individuos com mais de 70 anos*.
Na grande maioria dos casos trata-se de depdsitos de cal-
cio preferencialmente localizados ao pallidum, aos quais
niio é atribuido significado patolégico.
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As calcificagbes estrio-pélido-dentadas (CSPD) séo
consideradas, apds a descrigdo de Fahr, como uma enti-
dade distinta. Na sua expressdo completa caracteriza-se
por um padrdo de calcificagdo vascular, envolvendo os
ganglios da base, niicleos dentados, centro semi-oval e
cértex cerebral. Clinicamente, uma pequena percen-
tagem de casos, apresenta um sindrome neurolégico que
pode incluir, deteriorag@o mental, sinais extrapiramidais,
epilepsia, alteragbes psiquidtricas e ataxia>®.

Em termos etiolégicos as CSPD podem associar-se a
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miiltiplas causas, das quais se destacam as alteragdes do
metabolismo fosfo-clcico6. A designagdo de Sindrome
de Fahr deve limitar-se apenas as formas idiopaticas, es-
tando descritos raros casos de transmissdo familiar 4-8
(Quadro I).

Quadro 1 - Condigdes mais frequentemente associadas a
calcificagdo dos niicleos da base*

- Hipoparatiroidismo - Primério e pés cirtigico
- Pseudohipoparatiroidismo
- Hiperparatiroidismo

- Pés anéxia cerebral (inclui intoxicagdo por monéxido de car-
bono)

- Infecgdes do SNC

- Sindrome de Down

- Lipus eritematoso sistémico
- Citopatia mitocondrial

- Intoxicag#o pelo chumbo

- Pés-radioterapia

- D. de Fahr - Calcificagdes cerebrais idiopdticas (inclui formas
familiares)

* Modificado de Harrington M. et al (6).

Os autores descrevem sete doentes com calcificagdes
estrio-palido-dentadas e discutem os aspectos clinicos e
laboratoriais mais relevantes.

MATERIAL E METODOS

Foram estudados sete doentes (5 do sexo masculino e
2 do sexo feminino) com idades compreendidas entre 0s
17 e os 79 anos (idade média-52 anos), que apresen-
tavam CSPD detectadas por TAC crénio-encefélico. Em
3 doentes, para além das calcificagdes dos nicleos da
base e dos dentados, eram evidentes calcifica¢des bilate-
rais dos tilamos e da substdncia branca subcortical
(Figuras 1 e 2). Nenhum dos casos apresentava outras
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Figura 1 - TAC crénio-encefdlico sem contraste, mostrando calcificagbes
extensas nos ganglios da base, tdlamos e centros semi-ovais
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Figura 2 - TAC cranio-encefdlico sem contraste, mostrando calcificacbes
extensas nos nicleos dentados

alteragdes imagiolGgicas significativas. Os motivos para
a realizagdo da TAC foram variados, o mais frequente
dos quais, a existéncia de crises convulsivas (n=3).

Todos os doentes foram observados por um dos
autores. Na anamnese foi sisteméticamente investigada a
existéncia de patologia associada, dando particular
énfase as situagdes potencialmene implicadas nas calci-
ficagbes dos ginglios da base.

A investigacdo laboratorial incluiu sempre, o dosea-
mento sérico de célcio, fésforo, paratormona e provas de
funcdo tiroideia. Foi efectuado electroencefalograma em
todos os doentes.

RESULTADOS

Os achados clinicos e laboratoriais mais significativos
encontram-se resumidos no Quadro II. Dos sete doentes
estudados, apenas dois (casos 3 e 5) tinham idade inferior a
50 anos, tendo sido detectada em ambos uma disfuncio
paratiroideia. O metabolismo do célcio e fésforo estava
alterado em trés doentes. O diagndstico de pseudohipo-
paratiroidismo foi estabelecido em dois (casos 3 € 5) € o ter-
ceiro apresentava um quadro de hipoparatiroidismo
secunddrio a tiroidectomia (caso 4). Nos casos quatro e
cinco a hipocalcémia era sintomatica. No caso trés eram
evidentes alteragGes esqueléticas caracterfsticas da osteodis-
trofia de Albright (face redonda, baixa estatura, pescogo
curto, braquidactilia e anomalias dent4rias)® (Figura 3).

A presenga de disfungiio neurolégica eventualmente
relaciondvel com as calcificagdes cerebrais foi verificada
em quatro doentes. Em trés sob a forma de epilepsia (casos
3, 4 e 5), num dos casos associado a deterioragdo mental e
num outro (caso 2) com parkinsonismo e deméncia.

O electroencefalograma mostrou alteragdes em dois
dos doentes com crises epilépticas (casos 4 € 5). No caso
4, em que coexiste hipotiroidismo, o tracado mostrava
uma lentificagdo global da electrogénese cerebral. No
caso 5 eram evidentes alteragdes paroxisticas focais. Nos
restantes doentes ndo foram encontradas alteragoes elec-
troencefalograficas significativas.
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Quadro II - Caracterizagdo clinica e laboratorial dos doentes estudados

Caso Idade  Sexo Motivo TAC Clinica Neurolégica  Clinica Associada  Metabolismo Ca/P Diagnéstico
Ca P PTH

1 63 M Cefaleias _— Surdez N N N Sindrome de Fahr

2 54 M Alteragdes do comportamento Deméncia _ N N N Sindrome de Fahr
S. parkis6nico

3 32 M Crise convulsiva Demeéncia Osteodistrofia 4 t 4 Pseudohipoparatiroidismo
Epilepsia
4 61 F Crise convulsiva Epilepsia Tetania, Cataratas ¥ 4+ L/ Hipoparatiroidismo

Hipotiroidismo

5 17 M Crise ténica Epilepsia Tetania 4 1t 4 Pseudohipoparatiroidismo
6 57 F Perda de conhecimento _ Hipertensdo arterial N N N Sindrome de Fahr
HTA
7 79 M Vertigem - Arritmia N N N Sindrome de Fahr
BAYV completo

Em nenhum dos doentes a histéria familiar foi consi-
derada relevante.

DISCUSSAO

As CSPD sio uma entidade rara. Contudo, o facto da
sua detecgdo ser habitualmente acidental, levanta a sus-
peita de que a sua prevaléncia possa estar subestimada.

Das miultiplas patologias associadas as calcificagdes
estrio-palido-dentadas, as disfuncbes paratiroideias s@o
as mais frequentemente encontradas, particularmente o
hipoparatiroidismo?3-. Dos sete doentes estudados, trés
apresentavam valores baixos de célcio sérico; dois por
pseudohipoparatiroidismo e o terceiro por hipoparatiroi-
dismo secundério. Estes resultados confirmam a obriga-
toriedade do estudo do metabolismo fosfo-célcico nos
doentes com este tipo de calcificagdes.

As restantes causas assinaladas de calcificag@o simétri-
ca dos niicleos da base, na maior parte dos casos
baseadas em estudos neurorradioldgicos, limitam-se
habitualmente ao pallidum e raras vezes aparecem com
padrio mais complexo. Merece uma referéncia, a
infecgdo pelo virus VIH, causa mais frequente de calcifi-
cagio estrio-palido-dentadas na populag@o pediatrica, na
qual o depésito de célcio parece ser também secundério
a um distidrbio do balango fosfo-calcico?:10.

Foram encontradas manifestagbes neurolégicas
imputéveis as calcificagdes em quatro dos sete doentes.
Em relagdo as crises epilépticas, encontradas em trés

Figura 3 - Osteodistrofia de Albright: face redonda, baixa estatura, pescogo .
curto e braquidactilia doentes, regista-se a ocorréncia das mesmas apenas nos
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casos em que existia hipocalcémia. Esta situagéo, levan-
ta duas questdes: Em primeiro lugar a da possivel con-
fusdo entre crises epilépticas e manifestagdes de tetania,
que muitas vezes coexistem, como acontecia no caso 5.
Em segundo, a da contribui¢io das alteragdes metabdli-
cas no desencadear dos fendmenos comiciais. Nos nos-
sos doentes, a par da correc¢do metabdlica foi prescrita
medicagdo antiepiléptica, ndo permitindo clarificar me-
lhor esta situagdo. Em termos fisiopatolégicos as altera-
¢Bes ao nivel da barreira hemato-encefilica e a disfungéo
do metabolismo celular, induzidas pela hipocalcémia,
parecem ser os factores precipitantes das crises em
doentes préviamente predispostos>.

A deméncia é uma das alteragGes neuroldgicas que
mais frequentemente se associa as CSPD3..11. Neste
estudo foram encontrados dois doentes com este quadro,
um com o diagnéstico de doenca de Fahr e o outro com
pseudo-hipoparatiroidismo. Curiosamente, correspon-
dem aos doentes em que as calcificagdes sdo mais exu-
berantes, com envolvimento marcado dos centros semi-
ovais (figura 1) sugerindo uma relagfo entre o grau de
calcificagio e a deterioragdo mental. A correccdo das
eventuais altera¢Oes metabdlicas associadas, ndo produz
geralmente qualquer melhoria, o que viria a constatar-se
no segundo destes casos®.

As manifesta¢Ges extra-piramidais descritas nas CSPD
incluem: parkinsonismo, coreia e distonia por vezes com
caricter paroxistico>!2:13, Nos nossos casos, apenas um
doente apresentava um sindrome parkinsénico acinético-
rigido resistente & L-Dopa. Apesar da maioria dos casos
de parkinsonismo em doentes com CSPD, serem asso-
ciados a hipoparatiroidismo!-14, neste doente ndo foram
detectadas alteracdes do metabolismo fosfo-célcico, o
que suporta o conceito que o sindrome parkinsénico estd
mais relacionado com os depdsitos de célcio estriatais do
que com o processo metabdlico subjacente. A resisténcia
a L-Dopa é, muito provdvelmente, determinada pela
destruigio dos receptores dopaminérgicos!.

Exceptuando a deméncia e tal como noutras descri-
¢des 11,15, ndo foi aparente no presente estudo qualquer
correlagdo entre o grau de calcificagdo e as manifes-
tagGes neuroldgicas.

Os mecanismos fisiopatolégicos que determinam as
calcificagdes da parede vascular nos nicleos da base do
cérebro sdo mal compreendidos. As alteragdes do meta-
bolismo fosfo-cédlcico, frequentemente evocadas, ndo
explicam a totalidade dos casos. A conhecida sensibili-
dade do pallidum 2 anéxia e a descri¢do de vérios casos
de calcificagdo p6s intoxicagdo por mondxido de car-
bono, levaram Norman e Urich!6 a sugerir que o defeito
primirio seria uma insuficiéncia vascular. Beall e
Jankovic!7, com base no estudo de um doente com
CSPD, pseudo-hipoparatiroidismo e porfiria, admitiram
que a formagdo dos depdsitos célcicos possa estar rela-
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cionada com uma alteragiio do transporte do ferro e con-
sequente produgdo de radicais livres. Num excelente
estudo experimental efectuado em macacos (macaca fas-
cicularis) com calcificagdes cerebrais idénticas as
humanas é demonstrado que alteragdes degenerativas
microvasculares com espessamento da membrana basal e
atrofia das células endoteliais precedem a deposicio
minerall8, Até & data nenhuma explicagfio parece ser sa-
tisfat6ria. Provdvelmente vérios factores se associam no
processo de calcificagdo.

O motivo pelo qual se verifica uma distribuigio
particular das calcificagdes € desconhecido. Contudo, €
admissivel pensar que a grande actividade metabdlica
das estruturas envolvidas as torne mais susceptiveis a
este tipo de lesdo.

Contrariamente 4s CSPD, microcalcificagGes pallidais
sdo um achado frequente de autépsia na populagio idosa.
Em termos estruturais, trata-se também de depdsitos cdl-

cicos da parede vascular>18. Esta mineralizagdo, ndo
estd contudo associada a doenga metabdlica e ndo provo-
ca, por si 86, sinais clinicos, sendo habitualmente inter-
pretada como fazendo parte do processo de envelheci-
mento, tal como as calcificagdes da epifise ou dos plexos

coroideus>!8. Em termos de exames de imagem, ndo
existem critérios diagndsticos definitivos para distinguir
estas calcificages de senescéncia das CSPD. Apesar de
alguns autores terem utilizado, arbitrdriamente, o valor
de 800 mm2 de 4rea calcificada nos ganglios da base!l,
ndo é possivel definir um limiar que distingua as duas
situagdes. O carécter patoldgico nas CSPD ¢ indicado
pelo volume e padréo das calcifica¢des.
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