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Resumo: A Sindrome de Fahr (SF), € uma condicéo rara com calcificacOes cerebrais, que pode resultar em
disturbios neurol6gicos graves, podendo ser primaria ou secundaria a disfuncéo paratireoidiana,
como o pseudohipoparatireoidismo. O pseudohipoparatireoidismo, uma desordem genética rara,
leva a resisténcia ao paratorménio (PTH), resultando em hipocacemia e hiperfosfatemia. Este
trabalho aborda manifestagdes clinicas, diagnostico e seguimento de um paciente com a
Sindrome de Fahr associada ao pseudohipoparatireoidismo. Paciente, 9 anos, sexo feminino,
admitido em emergéncia neurolégica com histéria de crise convulsiva ténico clonica
generalizada, acompanhado de sialorreia, sem liberagdo esfincteriana com duragdo aproximada
de 10 minutos. Paciente com diagnéstico de epilepsia, em uso de fenobarbital ha 1 més.
Realizado tomografia de crénio que evidenciou calcificagdo bilatera simétricas em nucleos da
base e exames laboratoriais com hipocalcemia (5,5mg/dL), hiperfosfatemia (9mg/dL) e elevacéo
de PTH (826mg/dL). Nesse mesmo internamento, foi realizada a substituicdo do fenobarbital
pelo acido valproico. Transferida posteriormente para hospital de referéncia em endocrinologia
pediétrica para melhor investigacdo do quadro. Iniciado correcdo dos disturbios hidroel etroliticos,
com reposicdo de calcio via venosa, posteriormente por via ora. Devido a hiperfosfatemia
importante e refratarias as medidas inicias, foi iniciado quelante de fosforo. Realizou também
EEG sem alteragdes, corroborando para o diagndstico de crise convulsiva secundaria & SF. Com
isto, foi suspenso anticonvulsivantes. Paciente apresentou melhora dos niveis séricos de célcio e
fosforo, permaneceu estavel clinicamente, sem apresentar novas crises convulsivas, recebendo
ata com cacitriol e célcio via ora para acompanhamento ambulatorial. A hipocalcemia,
especialmente quando associada ao pseudohipoparatirecidismo, pode levar a complicacOes
neurol bgicas graves, como crises epilépticas. Nesta paciente, a resisténcia ao PTH resultou em
hipocalcemia e hiperfosfatemia, agravando seu quadro clinico. A presenca de calcificagdes
cerebrais simétricas nos nucleos da base, caracteristica da Sindrome de Fahr, sugere uma
contribuicdo significativa para os sintomas neurolégicos. A corregdo dos niveis de cécio e a
normalizacdo dos eletrdlitos resultaram na melhora clinica, indicando que o manejo adequado €
fundamental. Este caso destaca a importancia da investigacdo de ateracfes metabdlicas em
pacientes pediédtricos com crises convulsivas recorrentes. A identificacdo e tratamento da
hipocalcemia foram cruciais para o controle das convulsdes. A possivel associacdo com a
Sindrome de Fahr sugere a necessidade de seguimento para monitorar a progressdo das
calcificacOes cerebrais e da funcdo neurol ogica.
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