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Doenca De Fahr Versus Hipoparatireoidismo Primario

LARA VASCONCELOS (UNIFESP), HANNA CAMILO (UNIFESP), CAMILLE MINALI
(UNIFESP), ANA LUIZA DRUMOND (UNIFESP), DENISE FLY GARE (UNIFESP), CARLA
PELLEGRINI (UNIFESP), NATHALIA KLAUTAU (UNIFESP), BARBARA RIBEIRO
(UNIFESP), ANGELA SPINOLA (UNIFESP), ADRIANA SIVIERO-MIACHON (UNIFESP),
FABIOLA ESGRIGNOLI (UNIFESP), LENE GARCIA (UNIFESP)

A doenca de Fahr € caracterizada por calcificagcdo bilateral simétrica de areas do cérebro, mais
comumente dos ganglios da base, associada ou ndo a alteracdes neurologicas e ocorre de forma
idiopética. No entanto, diversas patologias podem ocasionar calcificagdes intracerebrais e quando
identificada a etiologia, como no hipoparatirecidismo, o termo Fahr deixa de ser utilizado.
Paciente I.V.L.P., feminino, 12 anos, nascida a termo, sem intercorréncias no periodo gestacional
e neonatal. Paciente iniciou quadro de crises convulsivas em vigéncia de febre desde os 10 meses
de idade, sem melhora com uso de anticonvulsivante. Durante investigacéo realizada tomografia
de crénio que constatou calcificagbes simétricas nos nucleos da base e substancia branca
subcortical de forma simétrica bilateral. Aos 10 anos apresentou quadro de parestesia, sendo
levada a0 pronto socorro onde foi constatada com hipocalcemia, necessitando de reposicdo de
célcio parenteral e encaminhada ao servico de Endocrinologia Pediédtrica. Ao exame fisico inicia
peso 36kg, estatura 135,6cm (estatura-alvo 156,5cm), M2P2, ndo apresentava lesdes em pele e
mucosas, € nem outras alteragdes. Segundo relato materno paciente sempre apresentou
dificuldade no aprendizado, n&o tendo sido alfabetizada ainda. Os exames evidenciavam CaT
6,2mg/dL (VR 8,8 - 10,8), Cal 0,8mmol/L (VR 1,1 - 1,35), P 8,6mg/dL (VR 4,5 - 5,5) e PTH
7,3pg/mL (VR 15 - 65). Diante da clinica de hipocalcemia com ateracdo no metabolismo do
cicio e imagem de calcificacdo, fechado o diagndstico de hipoparatireoidismo e iniciado
tratamento com calcitriol e carbonato de calcio.Paciente evoluiu assintomatica, ndo apresentou
novos episodios de crise convulsiva, ndo foram evidenciadas outras doengas autoimunes até
entdo e obteve melhora laboratorial: CaT 8,1mg/dL, Cal 0,95mmol/L, P 6,8mg/dL, PTH
10pg/mL e RX10O 15anos (IC 12 anos). O hipoparatirecidismo primério cursa com hipocalcemia,
hiperfosfatemia e valores de PTH baixos ou inapropriadamente normais. A clinica depende da
duracdo e gravidade da hipocalcemia, dentre as manifestagcOes estéo parestesia, céibras, fadiga,
convulsdo, entre outras. Calcificagdbes nos ganglios da base sGo uma manifestacdo de
hipoparatirecidismo de longa data, que pode se manifestar de forma assintoméatica ou com
sintomas neurolégicos e psiquidtricos. O tratamento precoce pode prevenir as calcificacOes e
distarbios neurolégicos e é readlizado com reposicdo de calcio e calcitriol. Conclui-se entdo a
importancia da investigagdo do metabolismo do célcio diante do quadro de crise convulsiva, pois
como Vvisto no caso em que mesmo com tomografia demonstrando calcificagdes houve atraso na
investigacdo com consequente repercussao neuroldgica. Importante mencionar que ndo se pode
afirmar que seja um hipoparatireoidismo isolado, pois pode fazer parte da Sindrome
Polienddcrina Autoimune do Tipo 1 que est4 associada a outras doencas autoimunes devido a
mutagdes no gene AIRE, sendo necessario manter acompanhamento constante.

http://anai s.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/ 15-congresso-brasil eiro-peditri co-de-endocrinol ogi a-e-metabol ogi a/0095-doenca-de-f ahr-versus-hipoparati reoi dismo-

primario.pdf




