NEUROCISTICERCOSE ASSOCIADA
A HIPOPARATIREOIDISMO E DOENCA DE FAHR (?)

REGISTRO DE UM CASO

R. N. DELGADO-RODRIGUERS *

CalcificagOes cerebrais sdo achados radiograficos relativamente comuns, po-
dendo estar associados a grande nimero de causas, dentre as quais: traumas,
infecgbes, infestacdo por parasitos, anomalias congénitas, desordens metab6-
licas10. Em especial, as calcificacbes dos ganglios basais, quando ocorrem,
sdo comumente bilaterais e quase invarialmente simétricas 28,13, Estas sdo
conhecidas desde o tempo de Virchow e Bamberger, que as descreveram em
estudos “postmortem”. No entanto, foi apenas em 1935 pela apresentagdo radio-
logica de Fritzsche que vieram a atrair a atencdo dos neurologistas 13. A partir
de 1939 comecou-se a associd-las a disturbios da glandula paratiredide, a saber,
hipoparatireoidismo, e mais recentemente pseudohipoparatireoidismo e pseudo-
pseudohipoparatireoidismo 4 13, No tocante ao hiporatireoidismo, tal associagio
chega, em estudos recentes, a 70-80% 8. Existem descritos, se bem que espo-
radicos, casos sem etiologia definida 2 8, 10, 13, 4 e ainda outros familiares idio-
paticos 1, 2, 3,9,12, Encontra-se ai o pomo da discérdia, com o qual hd de
defrontar-se todo o que busca uma definicdo para a chamada “doenca de
Fahr”. Este ep6nimo teve sua origem no caso relatado por Fahr em 19361,
sob o titulo “calcificacdo idiopatica dos vasos cerebrais”. Descreveu entio um
caso isolado, em adulto, de calcificacdo bilateral e simétrica dos géanglios basais,
sem qualquer traco hereditario. Apesar disso, o epOnimo foi amplamente absor-
vido pela literatura especializada. Passou-se entio a classificar sob ele as calci-
ficacOes bilaterais e simétricas de génglios da base, acompanhadas ou ndo de
calcificacOes cerebelares, fossem elas de ocorréncia familiar, idiopéticas, com
evidéncia de transmissdo genética ou ndo. Igualmente encontram-se sugestdes de
que a assim chamada “doenca de Fahr” seja, na verdade, um conjunto de
entidades que incluiria até as desordens enddcrinas mencionadas 3,16, Os casos
apresentados por Babbitt e col.l sob o titulo “ferrocalcinose cerebrovascular idio-
patica familiar” nos fazem delinear uma doenca de inicio na infincia, grave,
com manifestacbes neuroldgicas pronunciadas, disturbios severos do crescimento
e deterioracdo mental progressiva, de carater autossOmico recessivo. Tal quadro
também foi observado por outros autores?®. Entretanto, diversos relatos existem
de clara identificagdo com a entidade citada como “doenca de Fahr”, nos quais
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o distirbio neuroldgico mais evidente era um déficit na fala10, %2 e a trans-
missdo, autossOmica dominante 11,12,

Levando em conta todos esses fatores, procuramos uma forma de conceituar
a doenca. Descrevé-la-emos a luz dos critérios sugeridos por Moskowitz e col.11,
citados por Millen em artigo recente 10, Sio eles: 1) calcificagbes simétricas
de ganglios basais, sem outras caracteristicas clinicas de hipoparatireoidismo
ou pseudohipoparatireoidismo; 2) niveis séricos de cdlcio e fosfato normais;
3) responsividade tubular renal ao hormoénio paratiredideo (P.T.H.); 4) evi-
déncia de transmissdo hereditaria; 5) auséncia de causas metabolicas infecciosas
ou toxicas. A calcificacdo familiar idiopatica de ganglios da base pode ter mani-
festacOes neuropsiquidtricas varidveis que, de modo geral, incluem as j& citadas
por Babbitt1 e outros3, 8, 9,10,12, 16 Nada se pode afirmar a respeito de um
prognostico definido 0. A fisiopatologia do processo de calcificacdo foi sugerida
por Eaton e col.s. Haveria preliminarmente deposicio de material coldide nos
vasos sanguineos cerebrais e em torno deles, com posterior calcificagio e pre-
cipitagdo de ferro. Todavia, j4 se demonstrou também a presenca de zinco,
aluminio, manganés, magnésio e outros materiais em semelhantes depdsitos 3, 10,

OBSERVACAO

O.A.8S., com 28 anos, sexo feminino, parda, natural de Goidnia, atendida pela
primeira vez no ambulatério de Neurologia do Hospital Presidente Médici (Hospital
Escola) (D.F.) no dia 26-05-83, com histéria de crises convulsivas desde os 3 anos de
idade. Ao ser entdo levada ao pediatra, este diagnosticou doenca de SZo Guido (sic).
N&o foi medicada na época. Dez anos depois, retornando a servico médico por conta
da persisténcia da sintomatologia supra, foi medicada com Hidantal e Tensil. Obteve
melhora do quadro clinico com normalizag8o eletrencefalogrifica. N#&o sabe informar
a duracdo do tratamento. Um 4no antes da consulta, voltou a apresentar convulses
tonico-clonicas generalizadas, sem sialorréia ou liberagdo de esfincteres, precedidas de
_diplopia e tonteiras com sensacdo vertiginosa objetiva e perda da consciéncia em todos
os epis6dios. Fez uso, a partir de entdo, de diversos esquemas de anticonvulsivantes
sem obtencdo de controle total sobre as crises, que persistiam até a época em que
procurou o hospital. Trés meses antes da consulta, adicionou-se ao quadro cefaléia
didria, sibita, intensa, predominando nas regiSes parietais bilateralmente, sem fatores
predisponentes ou aliviantes, e acompanhada de tontura sem vertigem e, por vezes,
diplopia. Antecedentes familiares — um primo e um tio paterno com disritmia. Diver-
s08 casamentos consangiiineos na familia paterna. Amntecedentes pessoais — nasceu de
parto normal, domiciliar, a termo, sem intercorréncias. Apresentava entdo um dedo
supranumeririo em cada méo e palato ogival. Antecedentes patolégicos — sofreu aci-
dente automobilistico em 1963, sendo incerta a ocorréncia de traumatismo craniencefélico.
Elimina esporadicamente ténias. Exame clinico — normal. Exame meurol6gico — nota-se
apenas certo grau de debilidade mental, O restante do exame é normal. Exames
complementares — Hemograma: discreta anemia. Bioquimica: hipocalcemia e hiper-
fosfatemia. Reac@io de Weinberg no L.C.R.: positiva, Curva glicémica normal. Sumé&rio
de urina: normal. Célcio e fosfato urindrios de 24 horas marcadamente diminuidos.
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Parasitolégico de fezes: negativo, Raios-X de crinio revelaram -calcificacGes intrace-
rebrais & esquerda. Tomografia computadorizada: “calcificacdes intracerebrais na subs-
tdncia branca do lobo frontal direito, ntcleos cinzentos da base e do cerebelo. Este
Gltimo fato sugere que ndo se trate de um processo metabélico sistémico e, sim, de
uma alteracdo de cariter familiar, como a doenca de Fahr” (Dr. Luis Anténio P.
Portela - Instituto de Neurologia de Goiidnia). E.E.G.: raras pontas nas regides tem-
porais. E.C.G.: intervalo QT alargado e achatamento de ondas T. Biomicroscopia:
discretas opacificagbes em faixa no cristalino de ambos os olhos. Tratamento — dieta
hipercélcica; carbamazepina, fenitoina e fenobarbital, associados; cédlcio; propericiazina;
vitaminas A e D3. Ewvolugdo — Durante a internaciio a paciente apresentou labilidade
emocional, distirbios de comportamento e depressio pronunciada, que cederam com
o uso da propericiazina. A cefaléia e a tontura persistiram quase didrias. Durante
curtos perfodos padeceu de tremores finos das extremidades, obstipacdo intenstinal,
dores no membro inferior esquerdo, tetania (na vigéncia de dieta hipocélcica) e otalgia.
que cessaram com terapia adequada. Sofreu uma crise convulsiva ap6s um més de
internacéio, e leucorréia esbranquicada e fétida. Recebeu alta em 15-07-83 e ainda n#o
retornou ao ambulatério para controle.

COMENTARIOS

As evidéncias clinicas e laboratoriais do caso ora apresentado nos fazem
pensar num distirbio enddcrino do tipo hipoparatireoidismo idiopatico ou pseu-
dohipoparatireoidismo. Isto é compétivel com os dados obtidos na literatura que
mostram a associagdo destas entidades com as calcificacGes cerebrais, parti-
cularmente as bilaterais e simétricas de ganglios da base. Os critérios de Mosko-
witz ndo foram preenchidos pela nossa paciente, apesar de ndo se ter avaliado
a responsividade tubular renal ao P.T.H.. Da mesma forma, o quadro descrito
difere em quase todos os seus aspectos mais significativos da calcificacio fami-
liar idiopatica de ganglios da base, conforme relatado por vérios autores 1, 3.6,
8 9,10,12,18, Dessa forma, ndo vemos razdo para classificarmos esta paciente
como portadora de “doenca de Fahr”. O mau uso deste epdnimo ja vem de muitos
anos e cremos necessiario mais critérios em sua aplicagdo.

A paciente também apresentava uma reacio de Weinberg positiva no
liquido cefalorraquidiano, o que nos leva a afirmar a presenga de neurocisti-
cercose. Esta entidade comumente apresenta quadro clinico muito variado 15.
Contudo, ao que se saiba, as calcificacGes intracranianas da citada doenca sdo
nodulares, tnicas ou multiplas, sem o cardter de simetria e bilateralidade simul-
tdneas. Portanto, ndo se deve responsabilizar a neurocisticercose isoladamente
pelas manifestagGes clinico-laboratoriais do presente caso.

RESUMO

Relata-se um caso de neurocisticercose associada a hipoparatireoidismo.
Discute-se a relacdo destes com a “doenca de Fahr”, apos breve revisdo critica
da literatura.
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SUMMARY

Neurocysticercosis associated to hypoparathyroidism and Fahr's disease(?).

A case report.

The author reports a case of neurocysticercosis and hypoparathyroidism in

a 28 year-old female with bilateral symmetric basal ganglia calcification demons-
trable by C.A.T.-Scan. A brief review of the literature is made in order to
show why the eponym “Fahr’s disease” should not be applied to this case.
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