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R E S U M O

Relato de caso de paciente com crises epilépticas há dez anos e que apresentava,
na tomografia computadorizada de crânio, calcificações bilaterais e simétricas
envolvendo os núcleos da base e o núcleo denteado do cerebelo. Na literatura, a
ocorrência de calcificação bilateral dos núcleos da base é referida em pacientes
com quadros clínicos diversos, principalmente de distúrbios dos movimentos,
mas raramente em pacientes com crises epilépticas, como apresentado neste
caso, no qual não foi observada relação entre as crises epilépticas e as calcificações,
que podem ser um achado incidental em pacientes com crises epilépticas.

Termos de indexação: calcificação dos núcleos da base, doença de Fahr,
epilepsia.

A B S T R A C T

This is the case history of a patient suffering from epileptic seizures for ten years,
and showing bilateral and symmetrical intracranial calcifications involving the
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basal nuclei and dentate nuclei of the cerebellum in the computerized tomography
of the cranium. Reports of the occurrence of bilateral calcifications of the basal
nuclei can be found in the literature, referring to patients with diverse clinical
symptoms, mainly with movement disorders, but rarely in patients suffering from
epileptic seizures, as in this case. No relation between the epileptic seizures and
the calcifications was observed. They were probably fortuitous radiological
findings in an epileptic patient.

Indexing terms: intracranial calcification, Fahr’s disease, epilepsy.

I N T R O D U Ç Ã O

A calcificação dos núcleos da base (CNB) foi
descrita inicialmente por Delacour1, em 1850, mas
somente em 1935 houve a primeira descrição do
achado radiológico2. A CNB se dá por envolvimento
bilateral e geralmente simétrico do globo pálido,
putâmen, centro semi-oval, núcleo caudado, e pode
se estender para os núcleos denteados do cerebelo,
comissura anterior, cápsula interna, tálamo,
substância branca dos hemisférios cerebrais e a
lamealae cortical3-5.  O processo de calcificação pode
ser inicialmente restrito aos núcleos da base e, a
posteriori, estender-se a outras regiões do cérebro6.

Com o advento da tomografia computado-
rizada de crânio (TCC), a ocorrência de CNB é descrita
em 0,24% a 2,00% dos exames realizados4-7. As
calcificações intracranianas são facilmente
visualizadas como áreas de alta densidade no TCC;
esse exame é considerado mais sensível para o
diagnóstico que a ressonância magnética4.

Em 1930, Fahr8 descreveu um caso no qual a
autópsia revelava calcificações principalmente da
substância branca e de modo menos intenso da
substância cinzenta e dos núcleos da base. Observa-
-se na literatura que a denominação “doença de
Farh” tem amplo uso, no entanto, parece que não
há unanimidade em relação à sua definição. Alguns
autores consideram o epônimo somente na situação
originalmente descrita pelo autor, sugerindo a sua
utilização para os casos idiopáticos ou para os casos
hereditários e familiares3,5,9,10.

Gomille et al.3 afirmam que na vasta maioria
dos casos existe uma pequena calcificação usual-
mente restrita aos globos pálidos (96,4%) e sem
correlação clínica identificável.

A ocorrência de CNB é referida em pacientes
com quadros clínicos diversos, principalmente de
distúrbios dos movimentos5,7,9. Em revisão da
literatura, Manyan et al.5 encontraram seis casos com
crises epilépticas. Nesses pacientes a relação entre
CNB e as crises não é bem conhecida9,11,12.

R E L A T O  D E  C A S O

 JSR, 65 anos, sexo masculino, branco, casado

e procedente de Campinas, SP, é acompanhado no

ambulatório de neurologia clínica do Hospital e
Maternidade Celso Pierro (PUC-Campinas), com

história de crises epilépticas generalizadas tônico-

-clônicas, há aproximadamente dez anos. Está em

uso de carbamazepina 800mg/dia, com controle

parcial das crises. O paciente não apresentava
antecedente familiar para doenças com envolvimento
do sistema nervoso central.

Na investigação clínica, JSR apresentava
exame clínico-neurológico e miniexame do estado
mental13 normais. A investigação da função parati-
reóide foi normal. Ao eletroencefalograma (EEG),
apresentava atividade de base normal e grupos de
ondas lentas nas regiões temporais do hemisfério
esquerdo.

A TCC mostrou proeminentes calcificações
simétricas dos núcleos denteados de ambos os
cerebelos, dos globos pálidos e na região
periventricular frontal esquerda, áreas focais
hipoatenuantes sem efeito de massa na substância
branca periventricular bilateral assim como
alargamento difuso de espaços subaracnóideos
(Figuras 1 e 2). O diagnóstico foi de uma epilepsia
provavelmente sintomática sem etiologia definida.
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D I S C U S S Ã O

A CNB parece ser rara, mas a sua incidência
permanece desconhecida. Nos indivíduos que
apresentam sintomatologia clínica predominam
manifestações neurológicas, cognitivas e psiquiátri-
cas. Os casos podem ser esporádicos, mas a
ocorrência familial é também relatada3,5,14,15.
Anormalidade do hormônio da paratireóide parece

ser a etiologia mais comum para as calcificações,

mas a maioria dos casos é de natureza idiopática5,14.

No caso de JSR não havia nem história familiar nem
evidência de doença da paratireóide.

A manifestação clínica da CNB é variada, e

a correlação entre a manifestação clínica e o local

envolvido na calcificação não é comumente

observada; não há uma associação de sintomas ou
sinais que permitam uma acurada localização da
lesão3,15.

O quadro clínico mais comum é o distúrbio
do movimento que acomete aproximadamente 55%
dos casos sintomáticos (síndrome Parkinsoniana em
57% dos casos, coréia em 19%, tremor em 8%,
distonia em 8%, atetose em 5% e discinesia orofacial

em 3% dos casos)3. Outras manifestações
neurológicas incluem envolvimento cognitivo e/ou
demência, sinais cerebelares, distúrbio de linguagem,
sinais piramidais, quadros psiquiátricos e distúrbios
de equilíbrio12,14,15.

Alguns estudos4,12 afirmam que os quadros
psiquiátricos encontrados podem ser fortuitos. Já
outros15 referem alta incidência de síndromes afetivas
como manifestação inicial da doença, ou ainda que
quadros psiquiátricos ocorreriam nos pacientes que
apresentam, de modo associado às calcificações,
dilatação dos espaços aracnóides6.

No caso aqui descrito não existem distúrbios
dos movimentos e embora haja aumento dos espaços
aracnóides na TCC, não há quadro psiquiátrico.

Em revisão da literatura6 foram referidas crises
epilépticas em 6,06% dos casos com CNB, mas foi
difícil a correlação entre os achados clínicos e as
calcificações nesses casos. Uma possível degene-
ração neuronal secundária estaria envolvida no
desenvolvimento das crises epilépticas.

Neste caso, as crises são generalizadas, de
início tardio, com alterações focais temporais no EEG,
que dificilmente podem ser relacionadas às

Figura 1. Tomografia computadorizada de crânio: proeminentes

calcificações simétricas dos núcleos denteados de ambos

os cerebelos.

Figura 2. Tomografia computadorizada de crânio: calcificações

simétricas dos globos pálidos e discreto alargamento difuso

de espaços subaracnóideos.
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calcificações, achado esse em acordo com o relatado

por Schmid et al.16.

A ocorrência de calcificações em pacientes
com crises epilépticas parece ser na maioria dos casos

um achado incidental.

C O N C L U S Ã O

Neste caso foi feito diagnóstico de epilepsia

sintomática, sem etiologia definida, mas não houve

evidências de relação entre as crises epilépticas e a

ocorrência de CNB, que pode ser um achado

incidental em pacientes com epilepsia.
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