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RESUMO

Sera apresentado o caso de paciente do sexo feminino, de 38 anos, diagnosticada
como portadora de esquizofrenia e soropositiva para HIV, sem outras comorbidades
ou cirurgias prévias. Durante internagdo hospitalar apresentou episédio inédito de
convulsao ténico-clénico generalizada, sendo realizada tomografia computadorizada
de cranio na qual foram observadas calcificagdes simétricas bilaterais nos nucleos
basais. Questionou-se Sindrome de Fahr — forma de depésito anormal de calcio no
parénquima cerebral associada a perda celular nas areas cerebrais que controlam
os movimentos e o comportamento, incluindo os ganglios basais e cortex cerebral —
sendo realizados exames clinicos e laboratoriais a fim de excluir alteracoes no
metabolismo do calcio, consideradas o principal fator de risco. Calcificagoes de
ganglios da base foram descritas pelo patologista alemao Theodor Fahr na decada
de 1935, encontradas incidentalmente em até 2% dos exames de imagem, podendo
expressar-se na forma familiar autossdémica dominante, recessiva ou esporadica
entre 30 e 50 anos de idade, em ambos 0S Sexos. No presente caso, nao fol
observada relagao direta entre a crise convulsiva, alteracbes comportamentais,
alteracoes discretas nos eletrélitos e as calcificagdes, uma vez que 2a paciente
apresentava sintomas psiquiatricos desde a juventude. Foi descartada a
possibilidade de efeitos extrapiramidais adversos decorrentes de medicacao, visto
que, nos meses anteriores a internagao a paciente nao fazia uso regular de
antipsicéticos. Sera discutida a possivel relagao dos sintomas com a calcificagao dos

ganglios basais da paciente.

Palavras-chave: Sindrome de Fahr, Ganglios da base; Calcificacao; Esquizofrenia;

Epilepsia.
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1 INTRODUGAO

A Sindrome de Fahr corresponde a forma de depoésito anormal de caicio e outros
minerais no parénquima cerebral associada a perda celular de maneira bilateral e
praticamente simétrica anatomicamente nas areas cerebrais que controlam os

movimentos e o comportamento, incluindo os génglios basais, coriex cerebral,

cerebelo e circuitos que os interligam.

Calcificagdes de ganglios da base foram descritas pelo patologista alemac Karl
Theodor Fahr na década de 1930, sendo encontradas incidentalmente em 1,27%
dos exames de imagem, podendo expressar-se na forma familiar autossomica
dominante, recessiva e esporadica, entre os 30 e 50 anos de idade, em ambos 08
sexos abrangendo diversas formas de sintomatologia neuropsiquica - sintomas
motores, movimentos erréneos € despropositados, estereotipias, distorgoes
sensoperceptivas, alteracoes cognitivas associadas a planejamento, racionalizacao

e execucao de atividades rotineiras e automaticas e atitudes de compulsao.

1.1 OBJETIVOS

1.1.1 Objetivo geral

O presente estudo tem como objetivo principal expor o quadro clinico de paciente

com calcificagoes de ganglios da base.

1.1.2 Obijetivos especificos
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Descrever caracteristicas clinico-radiologicas de paciente com calcificacbes de
ganglios da base,

Discutir possiveis correlagdes do quadro clinico da paciente com depositos de calcio

em nucleos da base,

Revisar literatura acerca do tema.

1.2 JUSTIFICATIVA

O relato e descricdo deste caso sao importantes, pois permitem discutir
manifestagoes clinicas das calcificagdes em ganglios de base, condicao muitas
vezes sub-diagnosticada, visto que os sintomas de natureza neuropsiquiatrica em
sus maioria sd@o atribuidos a transtornos psiquiatricos primarios. Assim sendo, O

relato chama a atengéo para a investigag@o neurologica de quadros psiquiatricos.
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2 A SINDROME DE FAHR

2.1 EPIDEMIOLOGIA

Um tipo peculiar de calcificagéo cerebral encontrado ocasionalmente em 0,24% a
2% dos exames tomograficos de imagem®* **foi descrita inicialmente por
Delacour® em 1850 e em 1935 houve a primeira descrigao do achado anatomo-
patolégico da calcificacdo simétrica e bilateral dos nlcleos da base (CSGB) pelo
patologista alemao Karl Theodor Fahr ao relatar o caso de um homem de que
falecera aos 81 anos apos quadro de diarreia, tetania, diplopia, vertigens, crises
epilépticas e coma, e calcificagao difusa de vasos cerebrais e nucleos da base

relacionada provavelmente a hipoparatireoidismoz‘a‘

Embora o curso clinico da doenga tenha um componente degenerativo®, com
localizagao preferencial nos globos palidos (Figura 1), as calcificagdes sao benignas

e, por vezes, assintomaticas, ocorrendo também em criangas”.

Mriehan VL
do talamo

Cyfarviias Qn L

Futamnt

Tecjra
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Figura 1 — Corte coronal ao nivel de gangli i i anci
! : ganglios da base evidenciando Substancia negra, Nucl an
Estriado (Nucleo caudado e Putamen) e Nucleo VL (ventrolateral) do Talamo are, Hucleo sublaiamico

Fonte:BEAR, MF; CONNORS, BW; PARADISO, MA. Neurociénci i
. s . ] O, . rociéncias —
Potto Aloore 2% ed. Armed Edlora. 2002 Desvendando o Sistema Nervoso

2.2 HIPOTESE FISIOPATOLOGICA DAS CALCIFICAGOES

A calcificacdo dos nucleos basais (CNB) se da por envolvimento bilateral e
geralmente simétrico do globo palido, putdmen e nucleo caudado podendo se
estender para substancia branca subcortical, comissura anterior, capsula interna,
talamo, nlcleos denteados do cerebelo® e eventualmente no tronco cerebral®. Esses
depositos sé@o constituidos por glicoproteinas e mucopolissacarideos contendo Ca

ou Fe, Zn, Cu, Mg e Al"®® tornando o termo “mineralizacao” também adequado.

Ainda ndo se compreende muito bem a fisiopatologia das calcificagoes no
hipoparatireoidismo. No entanto, sugere-sé que as calcificacoes devem-se ao
deposito de cristais de calcio secundarias a um processo degenerativo do sistema
extrapiramidaﬂ&. demonstrando uma correlagao entre a extensao das calcificagoes e
a duracao e severidade da hipocalcemia, que até o momento sao considerados 0s
principais fatores de risco’"'*%. Ainda, as calcificagoes de nucleos da base nos
disturbios metabélicos seriam inespecificas, podendo se estender, em fases tardias,
para outras areas do parénquima cerebral'®,

As lesoes estdo localizadas, em sua maioria, nas paredes das arteriolas — camada
média e adventicia -, vénulas, capilares e regiao perivascular” (Figura 2). Analises
microscopicas revelam uma matriz proteica que contem mucopolissacarideos €
elementos como Ca (predominantemente), P, S K, Al e Mn. O processo inicia-se

com isquemia seguida de edema, andxia e necrose locais. Esta modificagao
vascular secundaria a lesao parenquimatosa explicaria a patogénese basica para a

doenca'”.
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Posternd oavels u

Figura 2 — llustragéo de corte :ﬁerebfa_lcoronafg_éia_enciando rede arterial nutricia dos ganglios da base — Arteria
cerebral média e tributarias comportariam as alteracdes isquémicas & necroticas neste tipo de mineralizacao
Fonte: http:/iwww.cdc.govistroke/fags.htm

Excetuando-se a causa familial - que tem sido associada a deterioracao mental
progressiva, retardo no crescimento™ e com mecanismo determinado
geneticamente - todas as outras causas parecem resultar de depdsitos de Ca serico
por anormalidades (alteragoes na permeabilidade vascular e na concentragao de
calcio local) ou de calcificagoes distroficas, alteracdes vasculares in situ, e
metabolicas®®. A reducdo do fluxo sanguineo para as regioes calcificadas &
confirmado em SPECT cerebral com 99mTc-HMPAO™,

2.3 ETIOLOGIAS DAS CALCIFICAGOES

O termo mais genérico “Sindrome de Fahr' tem sido aplicado até hoje para
descrever uma variedade de situagoes de etiopatologias diversas & sem uUMa
caracterizagao radiologica mais especifica, a revis&o da literatura permite identificar
pelo menos trés grupos principais: idiopatico, familiar (estes denominados "Doenca
de Fahr’ por alguns autores)®“%*2 g o mais comum, aquele associado a disturbios

do metabolismo do Ca e P, hipoparatireoidismo € pseudo-hipoparatireoidismo.
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CalcificagGes cerebrais podem estar também associadas a inimeras outras doencas
ou condi¢gdes (Tabela 1), tais como doengas inflamatérias (infeccao pelo CMV,
neurocisticercose, toxoplasmose, TB, infecgao pelo HIV), tumorais, hipoxicas e
vasculares, endocrinas (hipoparatireoidismo), toxicas (intoxicacdao por CO e Pb,
hipervitaminose D, radioterapia), metabdlicas (aterosclerose e diabetes'’) e
degenerativas (senilidade, familiar idiopatica, doenga do neurénio motor, déficit de

anidrase carbdnica) entre outras, como sindrome de Down, lupus e esclerose

tuberosa?,

Tabela 1 — Etiologias possiveis das Calcificagdes dos Nucleos da Base (CNB)

Hipoparatireoidismo 1° ou 2° | Sindrome de Fahr Citomegalovirose
Pseudohipoparatireoidismo | Esclerose tuberosa Encefalites N
Hiperparatireoidismo Hemorragia intracraniana | Neurotoxoplasmose
Hipotireoidismo Radioterapia Neurocisticercose

Intoxicagao por CO Terapia com Metotrexate | Doenga de Chagas congénita
Intoxicacao por carbono CNB idiopatica; familiar Esclerose tuberosa -

A tireoidectomia & a causa mais frequente de hipoparatireoidismo, variando de 0.2 a
33%, mediante fatores como a idade do paciente, a extensao da ressecgao e a
experiéncia do cirurgido'”. Os sintomas geralmente comegam um ou dois dias apos
o procedimento, e em aproximadamente 50% dos casos, esta anormalidade &
transitéria, estando os sinais e sintomas relacionados a hipocalcemia. A principal
fungao do PTH & a manutengao dos niveis plasmaticos de calcio, retirando-o do
tecido dsseo, reabsorvendo-o do filtrado glomerular e, indiretamente, aumentando
sua absorcdo intestinal através do estimulo para a produgdo de vitamina D ativa
(calcitriol). Além disso, o PTH promove o aumento na excrecao urinaria de fosforo e
bicarbonato, objetivando uma maior quantidade de calcio livre disponivel na
circulagao. Dois mecanismos podem alterar sua fungao, limitando o controle sobre o
calcio: producio insuficiente de PTH pelas paratiredides (hipoparatireoidismo), ou

uma resisténcia a sua agao em orgaos-alvo (pseudohipoparatireoidismo)‘4—17_

A hipoczleemia (Tabela 2) geralmente desenvolve-se dentro de uma semana apos a
tireoidectomia (englobando ressecgao acidental ou nao das paratireoides), contudo,
casos assintomaticos ou cligossintomaticos podem ocorrer retardando o diagnostico

e permitindo o aparecimento das manifestagbes neurologicas tardias da
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hipocalcemia crénica. Na maioria dos casos de hipoparatireoidismo pos-cirlirgico, o
seguimento anual de exames laboratoriais € de imagem permite o reconhecimento
da hipocalcemia e das complicagbes encefalicas. Exames clinico e neurologico
cuidadosos associados a investigagao laboratorial apropriada devem ser realizados
quando calcificagbes cerebrais forem identificadas. As propostas terapéuticas € os
diagnésticos diferenciais devem ser estabelecidos com bastante cautela,
principalmente quando as calcificacoes forem observadas em pacientes com idade
inferior a 50 anos, haja vista o diagnéstico e o tratamento precoces do

hipoparatirecidismo serem capazes de minimizar as complicagoes neurologicas”’.

Tabela 2 — Principais causas de hipocalcemia

PTH DEPENDENTE PTH INDEPENDENTE
A - Hipodesenvolvimento das Paratireoides A - Deficiéncia de Vitamina D
Sindrome de Di George Nutricional -
B - Destruicdo das Paratireoides Sindrome de ma absorgéo
Cirurgia Insuficiéncia renal
“Irradiagao B — Medicamentos
Infiltracao granulomatosa/metastatica C - Hiperfosfatemia
C - Disturbios do controle da secregao D — Pancreatite
Hipomagnesemia E- Sepse

D - Resisténcia periférica
Pseudohipoparatireoidismo

2.4 APRESENTACAO CLINICA

A ocorréncia de CNB é referida em pacientes com quadros clinicos variados, e por
vezes assintomaticos cujas calcificagdes sao achados casuais em exames de
imagem com sintomas decorrentes da hipocalcemia®®. Quando as manifestagoes
clinicas estdo presentes, nao estabelecem estreita correlagdo com a topografia das
lesdes detectadas na TC de cranio®® e podem ser tanto neurologicas, psiquiatricas

ou neuropsicologicas.

Os sintomas neurolégicos sao proeminentes em casos de instalacado insidiosa mais
do que nos de instalagdo aguda e nem sempre o local das calcificagoes €
consistente com os sinais neurolégicos®. Isso porque quase todas as fibras nervosas

(motoras e sensoriais) que ligam o cortex cerebral a medula espinhal passam pelos
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ganglios da base nos ntcleos caudado e putdmen - que compdem a capsula interna
(Figura 3)*°. Os distdrbios motores dos ntcleos da base sdo caracterizados por
problemas na iniciagdo motora, movimentos involuntarios e tensao muscular
desregulada, freqlientemente com contracdo concomitante de musculos
antagonistas®’.

Flastira lengiuding Nicleo catidado Cauda do castads

FOSTEMIOH

[ aigr

_ LATENAL
Futdmer @ Amigdala Fibeas de & para
glebo paldn & madula espinhal

Ha tdpsula interma
Figura 3 — Relacbes anatémicas dos ganglios da base com o cortex cerebral e o talamo, mostradas numa

perspectiva tridimensional
Fonte: http:/lwww.heldermauad.com

Apesar da relacéo entre CNB e crises convulsivas ndo ser bem conhecida®®, estima-
se que as mesmas ocorram em 30% a 70% dos pacientes com hipoparatireoidismo '
e podem ser parciais motoras, ténico cldénicas generalizadas, e menos
frequentemente, crises do tipo auséncia''. As sindromes extrapiramidais observadas
nesses casos podem sugerir que as mineralizagoes nao ficam restritas a regioes
vasculares ou perivasculares, mas direta ou indiretamente afetam elementos neurais

do sistema extrapiramidal® (Figura 4).
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Hubistane Sutdz i

m-‘l.' ]
Figura 4 — llustragao de corte cerebral coronal, Papel dos génglios da base, suas sinapses nos circuitos molores

e pn}mptoyes. As sinapses marcadas com sinal de adi¢do (+) sdo excifatorias; as marcadas com subtragan )
s30 inibitorias. AMS: area motora suplementar; VL: ventrolateral

Fonte: BEAR, MF; CONNORS, BW; PARADISO, MA. Neurociéncias - Desvendando o Sistema Nervoso.
Porto Alegre 22 ed, Artmed Editora, 2002.

A sintomatologia cognitiva e motora de aparecimento tardio guarda maior relacao
com a mineralizagdo ganglionar basal’. Geralmente os pacientes apresentam
parkinsonismo, paresias, distonia e acometimento da fala. Outros achados clinicos
neurologicos incluem eventos semelhantes a episédios de acidentes vasculares
cerebrais, combinados ou ndo com sintomatologias psiquiatricas em até 40% dos

pacientes, tais como psicose, desordens do humor e deméncia®.

Os sintomas psiquiatricos comumente encontrados em doengas de acometimento
dos ganglios basais — Parkinson, Wilson, Huntington — devem-se a interrupgao dos
circuitos cértico-subcorticias (Figura 5) por eles mediados. As lesdes na regiao do
globo palido - componente do nucleo lentiforme - podem causar desordens

relacionadas a motivagao, julgamento e pe-nsamentoze'.
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Area motora
suplementar
IIAPV]l.:i )

-{'c:i!c‘ﬂ'n o

Cortex sensoriomotor/
pré-motor

/ Nucleo
\‘ subtalamico
— Substancia

negra

Estriado /
putamen

Globo
palido

Figura 5 — llustraco de corte cerebral coronal. Circuito cortico-ganglionar-subcortical dos movimentos, O circuito
motor dos ntcleos da base esta marcado esquematicamente pela linha pontihada, do cortex motor até a AMS,
passando pelo Putdmen, Globo Palido externo, Globo Pélido interno e Talamo

Fonte: MINK, JW: THACH, WT. Basal ganglia intrinsic circuits and their role in behavior. Current Opinion in
Neurobiology. 1993.3:950-957.

As alteragoes neuropsicologicas abrangem varios dominios, como a orientacao, a
atencao e a concentracao, a memoéria e a inteligéncia. De modo geral, nesses casos

o quadro dominante corresponde a deméncia em padrao diferente da doenca de
Alzheimer e deméncia de Pick, mas com elementos de ambos - e encontrados nos
pacientes com extensas mineralizagoes intracranianas®”.

Um estudo anatomopatologico® feito em 05 casos de calcificagdes simétricas em
ganglios basais associados 4 deméncia mostrou que as principais caracteristicas
foram: auséncia de placas senis; a presenca de numerosos e disseminados
emaranhados neurofibrilares no neocortex; depositos calcarios; atrofia cerebral
restrita aos lobos frontais ou temporais; moderada ou intensa desmielinizacac e
gliose fibrosa na substancia branca das areas atrofiadas; leve ou moderada perda

neuronal no niicleo basal de Meynert.

2.5 DIAGNOSTICO
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O diagndstico das calcificagdes era feito inicialmente com radiografia simples de
cranio até o advento da tomografia computadorizada. Esta técnica permitiu um
aumento de sensibilidade diagnéstica, bem como um maior nimero de deteccao de
casos assintomaticos, levando inclusive a especulagdo de que a prevaléncia das
calcificagbes no hipoparatireoidismo crénico, principalmente pés-cirdrgico, seja mais
significativa do que se pensava. Em comparacao entre a eficiéncia da RNM e TC em
um caso, sugere-se que esta ultima seria mais util em determinar uma extensao
mais apurada das calcificagoes, embora a RNM estabeleceria o estagio evolutivo da

calcificagao®,

2.6 TRATAMENTO E SEGUIMENTO

O tratamento da hipocalcemia sintomatica aguda ou grave deve ser feito com calcio
endovenoso, com o objetivo de interromper os sintomas decorrentes da
hiperexcitacado neural, prevenir os espasmos laringeos e manter 0s niveis de cailcio
total acima de 7.0-7.5 mg/dL (com Ca"™ maior que 0,7 mmol/L). Hiperfosfatemia,
alcalose e hipomagnesemia, quando presentes, devem ser corrigidas. O seguimento
terapéutico do hipoparatireoidismo com calcio e vitamina D, retornando ao valor de

concentragao de calcio normal, estabilizaria o quadro neurologico'* ™.

Ha autores que enfatizam o seguimento de pacientes com hipoparatireoidismo
crénico usando tomografia computadorizada, mesmo 0s assintomaticos®, enquanto
outros sugerem exames a cada cinco anos de intervalo, pois seria o tempo que as

calcificagbes levariam para se desenvolver'®.
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3 RELATO DO CASO

Paciente de 38 anos de idade, solteira, sem parceiro sexual ha 06 anos. Tem uma
filha de 16 anos, higida. Estudou até a 3% série do ensino fundamental. Ha 21 anos
diagnosticada com Esquizofrenia e ha 02 meses teve diagnostico confirmado de
Retrovirose. Sem histéria familiar de doenga cerebrovascular, neurolégica,
psiquiatrica ou metabdlica.

A acompanhante relata que aos 11 anos de idade a paciente foi violentada
sexualmente e, a partir de entdo, apresentava alteragdes bruscas de humor com
agressao, agitagdo, comportamento inadequado. Juntamente com esses sinais,
suscitaram outros de psicose e delirio com tematica referente ao episodio de
estupro. Ao longo dos anos suas atitudes ficavam ainda mais inapropriadas a cada
crise, necessitando internagdes em hospital psiquiatrico em que, por varias vezes, a
medicacdo mostrou-se paliativa. A paciente terminava por ter alta medica. Os
episodios se repetiam periodicamente e com piora progressiva.

Estes comportamentos sem uma causa esclarecida incluiam subir e descer escacdas,
potomania, tomar banho inumeras vezes por dia - inclusive levando roupas de cama
consigo embaixo do chuveiro -, defecar em locais inapropriados, jogando fezes na
parede. Agressao aos familiares estando ou nao contrariada, irritando-se guando
questionada sobre sua higiene. Agressao verbal, gritos, mussitacao e agitacao

psicomotora intensa e troca do padrao sono-vigilia.

Esteve internada por quase 03 meses na Enfermaria de Infectologia do HSCMV
desde 12/01/11 para tratamento de Herpes zooster infectado e mastite de repetigao.
Apresentou choque séptico 05 semanas ap6s, sendo transferida para o CTI com
‘ehaixamento importante do nivel de consciéncia. Convulsionou nesse dia, sendo
realizada TC de Cranio com a impressao de CALCIFICACOES SIMETRICAS EM
NUCLEOS DA BASE (NUCLEQ LENTIFORME) (Figura 8).
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Figura 6 - TC de cranio sem confraste evidenciando calcificacdes simétricas em ganglios da base (Mucleo
Lentiforme — Globo Palido e Putdmen).

Desde entdo foi administrado anticonvulsivante para profilaxia e controle das crises.
Foi solicitado parecer do neurologista, que questionou hipdtese de Sindrome de
Fahr requisitando exames que pudessem identificar hipoparatireoidismo (PTH, TSH,
Ca total, Ca**, Fosfato, Calcitria e Fosfatdria), cujos resuitados foram: TSH tocado
pouco acima dos valores normais, Ts normal, hipocalcemia relativa com calcio i16nico
normal no limite inferior, fosfato normal e magnésio baixo (Tabela 3). Nao foi
possivel dosagem sérica de PTH, calcio e fosforo em urina de 24 horas. Os sinais de
Chvostek e Trousseau eram negativos no exame fisico da paciente.

De volta a enfermaria e ao exame neuropsiquiatrico a paciente encontrava-se vigil e
alerta, cooperativa com o examinador. Verbalizando com pobreza e puerilidade de
discureo, deambulando com ajuda de acompanhante. Emagrecida e em reqular
estado geral, porém com melhora acentuada no apetite, nos componentes do humor
e afetividade, da atencdo e da volicdo. Relata sono tranquilo a noite toda. Devido a
baixa escolaridade da paciente ndo foi possivel estimar pontuagac no MEEM.
Observou-se movimentos involuntarios e despropositados de abre-e-fecha de maos
em ambas as maos e de flexao repetida dos dedos do pé esquerdo, que pouco

diminuiam durante o sono.



Tabela 3 — Exames laboratoriais realizados e resultados
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ITEM/Material Valor encontrado Valor normal

Material: SORO

TSH 6,34 uUl/mL 0,35-5,0 uUL/mL

T4 0,87 ull/mL 0,7 - 2,00 ulUl/mL

Calcio total 7.3 85-105 .
Calcio iBnico 46 46-52 .
Fasforo 3,8 25-56

Magnésio 1,3 16-24 B
S6dio 135 mEq/L 135 - 145 mEq/L a
Potassio 5,1 mEg/L 3,5-52 mEg/L

Uréia 13 15 - 40 o
Creatinina 0,5 05-14 -
Fosfatase alcalina 133 U/L 27 - 100 U/L

VHS 128 mm/h até 15 mm/L .
DHL 390 UL 225-450 UL

PCR 1,5 mg/L <6,0 mg/L -
VDRL Nao reagente -

Toxoplasmose IgM Nao reativo - B
Toxop_lésmose |gé 2,2 (nao reagente) - B
Material: LCR B
VDRL Nao reagente - B
Pesquisa de fungos Negativo -

Pesquisa Cryptococcus Negativo - -
Proteinas totais 81 mg/dL 15 - 45 mg/dL

Glicose 33 mg/dL 50 - 80 mg/dL

Na alta médica encontrava-se com os sinais vitais estaveis, mantendo picos febris

de origem desconhecida. Em uso continuo de medicacoes profilaticas para

pneumocistose e neurotoxoplasmose, Acido Valproico e Fenitaina para controle de

corvulsées e Amitriptilina para sintomas depressivos subjacentes.
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4 DISCUSSAO E CONCLUSAO

A crise convulsiva poderia ser explicada pela hipoperfusao cerebral deflagrada pelo
quadro séptico - dada a Ulcera sacral de press&o infectada - desenvolvido durante a
internacdo da paciente. Estudos anatémicos de Delgado-Rodrigues, 1984 e
Harrington et al, 1981 sobre o papel dos ganglios da base na coordenacdo do
movimento e deficits e atividade epiléptica vigente na hipoxia apontam para
correlagao entre as caracteristicas clinicas e os locais das calcificagoes.

Quando a psicose ocorre na doenga de Fahr (ou seja, calcificagdes de ganglios
basais de etiologia genética), esta presente usualmente em individuos entre 20 a 40
anos de idade como parte da instalagdo aguda da doenca de Fahr no adulto, de
acordo com Geschwind, 1999 mas, que neste caso, ndao ha relato, histérico gue

aponte outros familiares com o mesmo padrao de calcificagéo.

Nos estudos de Rachele et al, 1989, sintomas esquizofreniformes foram relatados
com a descricao de alucinagdes auditivas visuais complexas, delirios paranoides, de

referéncia e catatonia, transtornos do humor e TOC.

Apesar de ter sido diagnosticada com Esquizofrenia desde a juventude, & sabido
pelo estudo de Petroff et al, 2003 que os circuitos que interligam os locais
calcificados e a porgao subcortical cerebral guardam estreita relacao com a
cognicao, determinagao do humor e caracteristicas volitivas do individuo, no entanto,
lesdes subcorticais poderiam aparecer em associagao com sintomas psiquiatricos

sem envolvimento de circuitos motores que produziriam sintomatolocgia motora
clinicamente relevante, conforme mostrado por Shibayama et al, 1992.

Em estudo prévio com 22 pacientes com caicificagao em ganglios de base, Lang
identificou hipercinesia, alteragbes das fungdes executivas, mnésticas e VIsuo-

espaciais, além de desordens do humor e individuos cuja sintomatologia sugeria



transtorno obsessivo-compulsivo. Em sua maioria, apresentavam padrao subcortical
de disfungdo neuropsicoldgico-comportamental, reconhecidamente associadas a
alteragdes  dos  ganglios do circuito  fronto-limbico-basal.  Sintomas
esquizofreniformes foram relatados por Rachele et al, 1989 com a descricdo de
alucinacdes auditivas visuais complexas, delirios paranoides, de referéncia e
catatonia, transtornos do humor, transtorno obsessivo-compulsivo, alteracoes de

personalidade, e dependéncia quimica, estas ultimas descritas por Cardeal et al,
1999.

Além disso, os valores de Ca sérico e demais eletrolitos ndo mostravam alteragoes
significativas para instalagao aguda, ou mesmo cronica, de hipocalcemia que
pudesse gerar impregnagdo ectopica, devendo a mesma ser decorrente da
reabsorcido 6ssea em regido sacral decorrente de Ulcera de pressao de dificil

cicatrizagéo — corroborada pelos valores aumentados de fosfatase alcalina.

O exame de liquor mostra quantidade aumentada de proteinas e diminuida de
glicose, o que sugere infec¢do bacteriana — e que, dependendo do agente etiologico
poderia culminar em calcificagdes cerebrais. No entanto, a cultura do mesmo
mostrou-se negativa para as causas pesquisadas, os titulos séricos imunoglobulinas
referentes a infecgao por Toxoplasma gondii apontaram para contato prévio sem
doenca ativa. As imagens cerebrais de TC e anamese nao sao compativeis com

neurocisticercose.

A paciente permaneceu com os tremores e rigidez discreta de membros & 0S
movimentos de abre-e-fecha de maos com predomindncia a esquerda e flexao-
extensio dos dedos do pé direito até a alta médica.

Foi descartada a hipotese de efeitos extrapiramidais decorrentes de medicacao,
visto que, nos meses anteriores a internagao a paciente nao fazia uso regular de

antipsicéticos, o que afastou qualquer possibilidade de impregnagao neuroleptica.
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Nao foi realizada pesquisa genética para alteragdo cromossémica presente na
doenca de Fahr.

A paciente permaneceu com os tremores e rigidez discreta de membros e os

movimentos despropositados.

Aspecto interessante é a falta de histéria familiar de CGB ou doenca de base - a nao
ser a infecgdo pelo HIV - permitindo a classificagao do caso como um tipo

esporadico.

No presente caso, nao foi observada relacao estreita entre o episodio convulsivo e
alteracdes comportamentais e as calcificagdes, uma vez que a paciente apresentava
sintomas psiquiatricos desde a juventude e nunca havia feito exames tomograficos

que pudessem estimar a data de surgimento das calcificagdes evidenciadas.

Permanece de suma importancia a avaliagdo mais apurada de doengas mentais,
langando-se mao, principalmente dos exames de imagem desde o surgimento da

sintomatologia a fim de diferenciar, classificar e tratar as etiologias.
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ANEXO

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Instituicdo: Escola Superior de Ciéncias da Santa Casa de Misericordia de Vitdria,
EMESCAM

Contatos:  Comité de ética da EMESCAM - 3334 3586, e-mail:
:ar:'nte.etica@emescam.br

A Sr? esta sendo convidada a participar da pesquisa “SINDROME DE FAHR —
RELATO DE CASOQ’ de responsabilidade do pesquisador Renato Lirio Morelato,
com a justificativa de relatar o caso que intitula o estudo e foi assistido na enfermaria
Sao José do Hospital da Santa Casa de Misericérdia de Vitéria durante sua
permanéncia como paciente internada entre os dias 28 (vinte e oito) de janeiro de
2011 (dois mil e onze) e 14 (quatorze) de abril deste mesmo ano, cujos métodos
utilizados compreendem avaliacao clinica, laboratorial e exames de imagem, com
auxilio de fotos e informagdes obtidas no formato de multimidia, sendo esta
Instituicao e os pesquisadores os responsaveis por quaisquer riscos associados. E
esperado que o caso ofereca os beneficios que lhe forem cabiveis a comunidade
cientifica, visto que a morbidade e a sintomatologia que o acompanham ainda
carecem de mais estudos em niveis aprofundados. Os pesquisadores estarao
disponiveis a elucidar quaisquer duvidas, reforcando que esta autorizacao é
voluntaria e que o consentimento pode ser retirado a qualquer tempo sem prejuizos
a0 acompanhamento médico de qualquer especialidade. Ainda assim, € garantido o
sigilo e confidencialidade das informagées geradas, guardando a sua privacidade.

BU, oo v RG N® e . responsavel legal
4 | A A - (€ ¢ NI declaro ter sido
informada e concordar com a sua participagao como sujeito estudado no relato de
caso acima descrito. Autorizo a publicagdo dos dados obtidos ciente da contribuicao
destes para a comunidade cientifica.

Vitéria, de de
Nome e assinatura do paciente ou seu responsavel legal Nome e assinatura da responsavel por abter o
consantimento
Testemunha Nome e assinatura do responsavel por abter o

consentimento



