
El Escudo Indispensable: Vacunas para
Proteger a Niños y Adultos Mayores en 
Tiempos de Brotes

Editorial

En el complejo tapiz de la salud pública, 
pocas intervenciones han demostrado ser tan 
impactantes y vitales como la vacunación. 
Lejos de ser una simple inyección, cada 
dosis representa un escudo protector que 
salvaguarda a las poblaciones más 
vulnerables: nuestros niños y nuestros 
adultos mayores.

En Ecuador, donde recientemente hemos 
sido testigos de brotes de enfermedades 
como la tosferina, la fiebre amarilla y la 
leptospirosis, la inmunización emerge como 
una herramienta indispensable para 
construir sociedades más sanas y resilientes, 
mitigando el impacto de estas amenazas 
invisibles.

Para los niños, las vacunas no son solo una 
medida preventiva; son un pasaporte a un 
futuro con menos sufrimiento. Su sistema 
inmunológico, aún en desarrollo, es 
particularmente susceptible a infecciones 
que pueden tener consecuencias 
devastadoras. El reciente brote de tosferina 
en nuestro país, con un alarmante aumento 
de casos y lamentables fallecimientos, 
especialmente en lactantes, subraya la 
urgencia de mantener los esquemas de 
vacunación al día. Enfermedades como la 
tosferina, que alguna vez diezmaron 

poblaciones infantiles, deben ser ahora una 
rara ocurrencia. La inmunización infantil no 
solo protege al niño vacunado, sino que 
también contribuye a la inmunidad de 
rebaño, creando una barrera colectiva que 
resguarda incluso a aquellos que no pueden 
ser vacunados por razones médicas. Es una 
inversión en el desarrollo cognitivo y físico 
de nuestros pequeños, permitiéndoles 
crecer, aprender y prosperar sin la sombra 
constante de la enfermedad.

Por otro lado, la población de la tercera edad 
enfrenta desafíos únicos en lo que respecta a 
la salud. Con el envejecimiento, el sistema 
inmunológico tiende a debilitarse, haciendo 
que los adultos mayores sean más 
vulnerables a infecciones que en personas 
más jóvenes podrían ser leves, pero que en 
ellos pueden derivar en complicaciones 
graves, hospitalizaciones e incluso la 
muerte.

Si bien la leptospirosis es una enfermedad 
que afecta a diversos grupos etarios y está 
ligada a factores ambientales como las 
inundaciones (frecuentes en nuestro 
contexto), y la fiebre amarilla, aunque 
menos común en zonas urbanas, ha 
presentado casos en regiones amazónicas, 
las vacunas contra estas y otras 

enfermedades (como la gripe y el 
neumococo) son cruciales para proteger a 
nuestros adultos mayores. Proteger a 
nuestros mayores a través de la vacunación 
es un acto de cuidado y respeto, asegurando 
que puedan disfrutar de sus años dorados 
con la mayor calidad de vida posible.

La aparición de estos brotes en Ecuador nos 
recuerda que la vigilancia epidemiológica y 
la acción preventiva son esenciales. Si bien 
la leptospirosis no cuenta con una vacuna 
generalizada para humanos, la prevención se 
centra en la higiene y el saneamiento. Sin 
embargo, para la tosferina y la fiebre 
amarilla, la vacunación es el pilar 
fundamental. Es imperativo que las 
autoridades de salud refuercen las campañas 
de inmunización, especialmente en las 
provincias más afectadas, y que la 
ciudadanía acuda a los centros de salud para 
completar sus esquemas de vacunación y los 
de sus hijos. La desinformación y los mitos 
sobre las vacunas son amenazas tan 
peligrosas como los propios virus y 
bacterias; es nuestra responsabilidad 
informarnos a través de fuentes confiables y 
rechazar la propagación de rumores 
infundados.

Las vacunas representan una de las mayores 
conquistas de la medicina moderna. En el 
contexto actual de brotes en Ecuador, su 
importancia se magnifica. Son el escudo que 
protege a nuestros niños en sus primeros 
años de vida y el soporte que resguarda a 
nuestros adultos mayores, permitiéndoles 
vivir con dignidad y salud. Invertir en 
programas de vacunación robustos y 
promover una cultura de inmunización es 
invertir en el bienestar de toda la sociedad, 
fortaleciéndonos colectivamente frente a las 
enfermedades infecciosas. No hay excusa 
para no levantar este escudo y asegurar un 
futuro más sano para todos.
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Resumen 
El síndrome de Fahr es una patología poco 
frecuente caracterizada por calcinosis 
cerebral, usualmente encontrada 
incidentalmente y de manera tardía en 
individuos con sintomatología neurológica y 
psiquiátrica, con dichas manifestaciones 
desde edades tempranas.  Es un trastorno 
genético, de etiología no clara, de 
comportamiento autosómico dominante y 
puede asociarse a etiología tipo metabólica, 
hereditaria, o adquirida. 
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Abstract 
Fahr syndrome is a rare pathology 
characterized by cerebral calcinosis, usually 
found incidentally and late in individuals with 
neurological and psychiatric symptoms, with 
these manifestations from an early age. It is a 
genetic disorder of unclear etiology with 
autosomal dominant behavior and can be 
associated with metabolic, hereditary, or 
acquired etiology.
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Introducción 

Las calcificaciones de los ganglios basales 
poseen un amplio espectro de presentación 
clínica. (Pistacchi, 2016) Estos pueden estar 
presentes como cambios fisiológicos del 
envejecimiento, ser hallazgos incidentales en 
sujetos totalmente asintomáticos o ser el 
resultado de alteraciones incapacitantes. 
(Jaworski, 2017) Cuando estos hallazgos 
radiológicos se asocian a manifestaciones 
neuropsiquiátricas sin causa secundaria, se 
denominan Enfermedad de Fahr; actualmente, 
se ha recomendado el uso del término 
calcinosis bilateral estriado-pálido-dentada 
(BSPDC) (Donzuso, 2019), o Síndrome de 
Fahr para la condición que se desarrolla como 
consecuencia de una enfermedad que 
producen los depósitos de calcio. (Di Fonzo, 
2008) La diferencia entre estas dos entidades 
radica en su etiología. 

La Enfermedad de Fahr se debe a alteraciones 
primarias, conocidas anteriormente como 

Fuente: Departamento de Imagenología, 
hospital del Niño Dr. Francisco De Icaza 
Bustamante

Discución

La paciente presenta hipoacusia progresiva de 
6 años de evolución y disminución de la 
agudeza visual 1 año antes de su ingreso, 
tratada de forma inespecífica 
ambulatoriamente y sin mejoría.  

Posteriormente es atendida en hospital 
cantonal por cuadro clínico referido de 12 
horas de evolución con cefalea y desviación 
de la mirada, acompañado de movimientos 
tónico-clónicos generalizados de más de 5 
minutos de duración y vómitos numerosos; 
llega al hospital de Balzar en estado postictal.
Posteriormente es derivada al hospital del 
niño Dr. Francisco De Icaza Bustamante. La 
TAC de cerebro inicial evidencia 
calcificaciones en ganglios de la base. Por la 
presentación clínica y hallazgos de 
neuroimagen se sospecha de síndrome de 
Fahr, que es un trastorno neurológico poco 
frecuente y que se caracteriza por depósitos 
calcificados anormales en los ganglios basales 
y la corteza cerebral. 

Los depósitos calcificados están formados por 
carbonato de calcio y fosfato de calcio y se 
localizan comúnmente en los ganglios 
basales, el tálamo, el hipocampo, la corteza 
cerebral, la sustancia blanca subcortical 

cerebelosa y el núcleo dentado, al igual de lo 
visualizado en la tomografía de la paciente. 
Este síndrome afecta comúnmente adultos 
jóvenes y de mediana edad. Su etiología no 
identifica un agente específico 
(Pinilla-Monsalve, 2014), pero se han 
observado asociaciones con una serie de 
afecciones; las más comunes son trastornos 
endocrinos (Mendoza-Cáceres, 2023), 
miopatías mitocondriales, anomalías 
dermatológicas y enfermedades infecciosas. 
(Posada, 2014) Las manifestaciones clínicas 
de esta enfermedad incorporan una amplia 
variedad de síntomas que van desde 
manifestaciones neurológicos del sistema 
extrapiramidal hasta anomalías 
neuropsiquiátricas de la memoria y la 
concentración (Peters, 2020), y trastornos del 
movimiento incluidos parkinsonismo, corea y 
temblores, entre otros. (Dávila-Hernández, 
2021) 

• Los criterios de diagnóstico de esta 
enfermedad se han formulado después de 
modificaciones de la evidencia previa y 
pueden resumirse de la siguiente manera: 
Calcificación bilateral de los ganglios basales. 
(Ruiz 2019) 
•  Disfunción neurológica progresiva. (Posada, 
2014) 
•  Ausencia de anomalías bioquímicas, causas 
infecciosas, traumáticas o tóxicas y 
antecedentes familiares significativos. 
(Martin, 2018)

 Las modalidades de diagnóstico por imágenes 
incluyen TC, RMN y radiografía simple de 
cráneo. (Gamboa, 2012) Otras investigaciones 
incluyen análisis de sangre y orina para 
índices hematológicos y bioquímicos. 
(Mesías-Ángeles, 2022)
La enfermedad aún es incurable, pero las 
estrategias de manejo y tratamiento se centran 
en el alivio sintomático y la erradicación de 
los factores causales; sin embargo, existen 
ciertas evidencias que sugieren que el 
diagnóstico y el tratamiento tempranos 
pueden revertir el proceso de calcificación y 
llevar a una recuperación completa de las 

funciones mentales. (Donzuso, 2019)

Otras causas importantes de calcificaciones 
cerebrales son las infecciones, observadas en 
el síndrome de inmunodeficiencia adquirida 
(SIDA), la brucelosis y el grupo TORCH 
(toxoplasmosis, rubéola, citomegalovirus, 
herpes simple y VIH), con presentaciones 
congénitas intrauterinas o perinatales. (Tovar, 
2022) Entre las causas menos frecuentes están 
las colagenopatías, como el neuro lupus la 
exposición crónica a sustancias tóxicas como 
el plomo, la necrosis neuronal con exceso de 
vitamina D, mercurio, radiación ionizante y 
tratamiento con metotrexato. (Bonazza, 2011)
Por último, causas menos frecuentes son las 
condiciones neurodegenerativas en las que se 
incluyen las neuroferritinopatías o varios 
síndromes como el de Aicardi-Goutières, el 
cual se caracteriza por anomalías físicas y 
mentales, convulsiones y calcificación de los 
ganglios basales. (Ortiz, 2020).

Se deben estudiar inicialmente las causas 
secundarias según su mayor frecuencia, así 
como los trastornos del metabolismo fosfocál-
cico son una causa frecuente (Peters, 2020). 
Una vez se hayan descartado todas las etiolo-
gías secundarias, se debe realizar un estudio 
genético en busca de una etiología primaria. A 
pesar de que la enfermedad aún es incurable, 
las estrategias de manejo y tratamiento se 
centran en el alivio sintomático y la erradica-
ción de los factores causales; sin embargo, 
existen ciertas evidencias que sugieren que el 
diagnóstico y el tratamiento tempranos 
pueden revertir el proceso de calcificación y 
llevar a una recuperación completa de las 
unciones mentales (Saleem, 2013).
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idiopáticas (Tovar, 2022), término reevaluado 
dado que se han descrito múltiples mutaciones 
génicas relacionadas (Saleem, 2013); por otra 
parte, en el Síndrome de Fahr las calcificaciones 
cerebrales pueden ser secundarias a distintas 
patologías, como alteraciones metabólicas 
(Castro, 1999), infecciones, enfermedades 
autoinmunes, intoxicaciones, entre otras 
(Bonazza, 2011).

Objetivos 

• Identificar las características clínicas de 
pacientes con Síndrome de Fahr.
•  Conocer los factores de riesgo del Síndrome 
de Fahr.

Propósito

Dar a conocer las características clínicas del 
Síndrome de Fahr. 

Caso clínico 

Paciente femenina de 13 años con antecedentes 
clínicos que desde hace 7 años presenta 
hipoacusia progresiva   llegando a comunicarse 
por señas, además presenta dificultad para la 
deambulación y perdida de la fuerza muscular, 
por lo que ya no caminaba, a esto se le suma 
disminución progresiva de la agudeza visual y 
trastornos alimentarios relacionados como 
anorexia desde hace 1 año previo a su ingreso 
hospitalario. Estas alteraciones sensoriales le 
impidieron continuar con su escolaridad desde 
los 6 años. Se notificó esquema de 
inmunizaciones completa para la edad, 
infecciones de vías urinarias a repetición, y 
litiasis ureteral y renal, además de falla renal 
crónica con uresis presente forzada con 
diurético osmótico oral. 

Es referida desde el hospital de Balzar con 
cuadro clínico de 12 horas de evolución con 
cefalea y desviación de la mirada, acompañado 
de movimientos tónico-clónicos generalizados 
de más de 5 minutos de duración y vómitos 

numerosos. La paciente llega al hospital de 
Balzar en malas condiciones clínicas, en 
periodo postictal, con signos de 
deshidratación moderada, y realiza tres 
nuevos eventos convulsivos que no ceden 
con diazepam y fenitoína, siendo derivada. 
Llega al hospital del Niño Dr. Francisco De 
Icaza Bustamante en estado convulsivo, 
midriática, y desaturando (88%) a pesar de 
apoyo de oxígeno por cánula nasal. A su 
llegada a la emergencia se asegura vía aérea 
con intubación y se soporta con ventilación 
mecánica, se procede a instaurar medidas de 
neuroprotección y neuromonitorización, así 
como las medidas de hidratación y generales.

La tomografía simple de cerebro revela 
atrofia subcortical y calcificaciones dispersas 
en los ganglios de la base bilaterales y en 
áreas de sustancia blanca. La resonancia 
magnética de cerebro evidencia 
calcificaciones en el núcleo caudado, 
protuberancia, ganglios basales y atrofia del 
cerebelo.

El electroencefalograma estándar en estado 
de sueño inducido es anormal por la 
actividad de base desorganizada, asimétrica y 
extremamente enlentecida, no se evidencia 
actividad paroxística epileptiforme. 

Se realizó ecografía abdominal y renal riñón 
derecho 7.4cm x 2.8cm y riñón izquierdo 
7.7cm x 3.5cm con forma habitual 
disminuidos de tamaño y ecogenicidad 
aumentada, no diferenciación parénquima 
/seno renal, no ectasia del sistema 
pielocalicial además se observan colecciones 
anecoicas en ambas bases pulmonares en 
conclusión de estudio reporta hallazgos 
compatibles con nefropatía crónica + 
derrame pleural bilateral y consolidaciones 
en base pulmonar derecha.

Los estudios paraclínicos reportan 
leucocitosis, neutrofilia, gasometría con 
acidosis metabólica, tiempos de coagulación 

prolongados. Hifas en orina presencia de 
levaduras, por lo que se la cubrió con 
antifúngico Fluconazol. 

Los hemocultivos se reportaron negativos para, 
bacterias. Paciente durante su estancia con 
evolución tórpida, estacionaria, con 
compromiso hemodinámico, requiriendo doble 
uso aminérgico y con datos de falla renal 
crónica por infección de vías urinarias, IVU, a 
repetición que a  los 8 días de su ingreso 
presenta neumonía asociada a la ventilación con 
derrame pleural, se realiza ecografía de tórax 
con reporte de derrame pleural de 380cc de lado 
derecho e izquierdo de 260ml, por lo que le 
realizan toracotomía bilateral con colocación de 
tubos de tórax y drenaje de tubo de tórax 
derecho: 270 ml y tubo de tórax izquierdo 200 
ml  y se amplia  cobertura antibiótica con 
meropenem más amikacina y  clindamicina.

A los 10 días de su ingreso   presentó en dos 
ocasiones convulsiones tónico-clónicas 
focalizadas de brazo derecho de 
aproximadamente 2 minutos de duración, y 
datos de hipertensión endocraneana (anisocoria, 
bradicardia e hipertensión arterial) por lo que se 
toma medidas de neuroprotección, se inicia 
norepinefrina, además presenta oliguria 
requiriendo uso de diurético de asa en infusión 
continua.
 
A los 12 días reporte cultivo de aspirado 
traqueal con aislamiento de escherichia coli 
sensible y estafilococo aureus.

Paciente con evolución tórpida, estacionaria, 
con datos de coagulopatía de consumo y 
síndrome anémico, requirió hemocomponentes, 
uso de tripe aminérgico: dopamina, epinefrina y 
norepinefrina; sin mejoría, presenta parada 
cardiaca y fallece.

Tabla 1.- Paraclínicos de la paciente

Imagen 1: TAC de cerebro con 
calcificaciones a nivel de ganglios basales 

Farfán



En el complejo tapiz de la salud pública, 
pocas intervenciones han demostrado ser tan 
impactantes y vitales como la vacunación. 
Lejos de ser una simple inyección, cada 
dosis representa un escudo protector que 
salvaguarda a las poblaciones más 
vulnerables: nuestros niños y nuestros 
adultos mayores.

En Ecuador, donde recientemente hemos 
sido testigos de brotes de enfermedades 
como la tosferina, la fiebre amarilla y la 
leptospirosis, la inmunización emerge como 
una herramienta indispensable para 
construir sociedades más sanas y resilientes, 
mitigando el impacto de estas amenazas 
invisibles.

Para los niños, las vacunas no son solo una 
medida preventiva; son un pasaporte a un 
futuro con menos sufrimiento. Su sistema 
inmunológico, aún en desarrollo, es 
particularmente susceptible a infecciones 
que pueden tener consecuencias 
devastadoras. El reciente brote de tosferina 
en nuestro país, con un alarmante aumento 
de casos y lamentables fallecimientos, 
especialmente en lactantes, subraya la 
urgencia de mantener los esquemas de 
vacunación al día. Enfermedades como la 
tosferina, que alguna vez diezmaron 

poblaciones infantiles, deben ser ahora una 
rara ocurrencia. La inmunización infantil no 
solo protege al niño vacunado, sino que 
también contribuye a la inmunidad de 
rebaño, creando una barrera colectiva que 
resguarda incluso a aquellos que no pueden 
ser vacunados por razones médicas. Es una 
inversión en el desarrollo cognitivo y físico 
de nuestros pequeños, permitiéndoles 
crecer, aprender y prosperar sin la sombra 
constante de la enfermedad.

Por otro lado, la población de la tercera edad 
enfrenta desafíos únicos en lo que respecta a 
la salud. Con el envejecimiento, el sistema 
inmunológico tiende a debilitarse, haciendo 
que los adultos mayores sean más 
vulnerables a infecciones que en personas 
más jóvenes podrían ser leves, pero que en 
ellos pueden derivar en complicaciones 
graves, hospitalizaciones e incluso la 
muerte.

Si bien la leptospirosis es una enfermedad 
que afecta a diversos grupos etarios y está 
ligada a factores ambientales como las 
inundaciones (frecuentes en nuestro 
contexto), y la fiebre amarilla, aunque 
menos común en zonas urbanas, ha 
presentado casos en regiones amazónicas, 
las vacunas contra estas y otras 

enfermedades (como la gripe y el 
neumococo) son cruciales para proteger a 
nuestros adultos mayores. Proteger a 
nuestros mayores a través de la vacunación 
es un acto de cuidado y respeto, asegurando 
que puedan disfrutar de sus años dorados 
con la mayor calidad de vida posible.

La aparición de estos brotes en Ecuador nos 
recuerda que la vigilancia epidemiológica y 
la acción preventiva son esenciales. Si bien 
la leptospirosis no cuenta con una vacuna 
generalizada para humanos, la prevención se 
centra en la higiene y el saneamiento. Sin 
embargo, para la tosferina y la fiebre 
amarilla, la vacunación es el pilar 
fundamental. Es imperativo que las 
autoridades de salud refuercen las campañas 
de inmunización, especialmente en las 
provincias más afectadas, y que la 
ciudadanía acuda a los centros de salud para 
completar sus esquemas de vacunación y los 
de sus hijos. La desinformación y los mitos 
sobre las vacunas son amenazas tan 
peligrosas como los propios virus y 
bacterias; es nuestra responsabilidad 
informarnos a través de fuentes confiables y 
rechazar la propagación de rumores 
infundados.

Las vacunas representan una de las mayores 
conquistas de la medicina moderna. En el 
contexto actual de brotes en Ecuador, su 
importancia se magnifica. Son el escudo que 
protege a nuestros niños en sus primeros 
años de vida y el soporte que resguarda a 
nuestros adultos mayores, permitiéndoles 
vivir con dignidad y salud. Invertir en 
programas de vacunación robustos y 
promover una cultura de inmunización es 
invertir en el bienestar de toda la sociedad, 
fortaleciéndonos colectivamente frente a las 
enfermedades infecciosas. No hay excusa 
para no levantar este escudo y asegurar un 
futuro más sano para todos.
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Resumen 
El síndrome de Fahr es una patología poco 
frecuente caracterizada por calcinosis 
cerebral, usualmente encontrada 
incidentalmente y de manera tardía en 
individuos con sintomatología neurológica y 
psiquiátrica, con dichas manifestaciones 
desde edades tempranas.  Es un trastorno 
genético, de etiología no clara, de 
comportamiento autosómico dominante y 
puede asociarse a etiología tipo metabólica, 
hereditaria, o adquirida. 

Palabras clave 
Síndrome de Fahr, calcificaciones, 
convulsiones.

Abstract 
Fahr syndrome is a rare pathology 
characterized by cerebral calcinosis, usually 
found incidentally and late in individuals with 
neurological and psychiatric symptoms, with 
these manifestations from an early age. It is a 
genetic disorder of unclear etiology with 
autosomal dominant behavior and can be 
associated with metabolic, hereditary, or 
acquired etiology.
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Introducción 

Las calcificaciones de los ganglios basales 
poseen un amplio espectro de presentación 
clínica. (Pistacchi, 2016) Estos pueden estar 
presentes como cambios fisiológicos del 
envejecimiento, ser hallazgos incidentales en 
sujetos totalmente asintomáticos o ser el 
resultado de alteraciones incapacitantes. 
(Jaworski, 2017) Cuando estos hallazgos 
radiológicos se asocian a manifestaciones 
neuropsiquiátricas sin causa secundaria, se 
denominan Enfermedad de Fahr; actualmente, 
se ha recomendado el uso del término 
calcinosis bilateral estriado-pálido-dentada 
(BSPDC) (Donzuso, 2019), o Síndrome de 
Fahr para la condición que se desarrolla como 
consecuencia de una enfermedad que 
producen los depósitos de calcio. (Di Fonzo, 
2008) La diferencia entre estas dos entidades 
radica en su etiología. 

La Enfermedad de Fahr se debe a alteraciones 
primarias, conocidas anteriormente como 

Fuente: Departamento de Imagenología, 
hospital del Niño Dr. Francisco De Icaza 
Bustamante

Discución

La paciente presenta hipoacusia progresiva de 
6 años de evolución y disminución de la 
agudeza visual 1 año antes de su ingreso, 
tratada de forma inespecífica 
ambulatoriamente y sin mejoría.  

Posteriormente es atendida en hospital 
cantonal por cuadro clínico referido de 12 
horas de evolución con cefalea y desviación 
de la mirada, acompañado de movimientos 
tónico-clónicos generalizados de más de 5 
minutos de duración y vómitos numerosos; 
llega al hospital de Balzar en estado postictal.
Posteriormente es derivada al hospital del 
niño Dr. Francisco De Icaza Bustamante. La 
TAC de cerebro inicial evidencia 
calcificaciones en ganglios de la base. Por la 
presentación clínica y hallazgos de 
neuroimagen se sospecha de síndrome de 
Fahr, que es un trastorno neurológico poco 
frecuente y que se caracteriza por depósitos 
calcificados anormales en los ganglios basales 
y la corteza cerebral. 

Los depósitos calcificados están formados por 
carbonato de calcio y fosfato de calcio y se 
localizan comúnmente en los ganglios 
basales, el tálamo, el hipocampo, la corteza 
cerebral, la sustancia blanca subcortical 

cerebelosa y el núcleo dentado, al igual de lo 
visualizado en la tomografía de la paciente. 
Este síndrome afecta comúnmente adultos 
jóvenes y de mediana edad. Su etiología no 
identifica un agente específico 
(Pinilla-Monsalve, 2014), pero se han 
observado asociaciones con una serie de 
afecciones; las más comunes son trastornos 
endocrinos (Mendoza-Cáceres, 2023), 
miopatías mitocondriales, anomalías 
dermatológicas y enfermedades infecciosas. 
(Posada, 2014) Las manifestaciones clínicas 
de esta enfermedad incorporan una amplia 
variedad de síntomas que van desde 
manifestaciones neurológicos del sistema 
extrapiramidal hasta anomalías 
neuropsiquiátricas de la memoria y la 
concentración (Peters, 2020), y trastornos del 
movimiento incluidos parkinsonismo, corea y 
temblores, entre otros. (Dávila-Hernández, 
2021) 

• Los criterios de diagnóstico de esta 
enfermedad se han formulado después de 
modificaciones de la evidencia previa y 
pueden resumirse de la siguiente manera: 
Calcificación bilateral de los ganglios basales. 
(Ruiz 2019) 
•  Disfunción neurológica progresiva. (Posada, 
2014) 
•  Ausencia de anomalías bioquímicas, causas 
infecciosas, traumáticas o tóxicas y 
antecedentes familiares significativos. 
(Martin, 2018)

 Las modalidades de diagnóstico por imágenes 
incluyen TC, RMN y radiografía simple de 
cráneo. (Gamboa, 2012) Otras investigaciones 
incluyen análisis de sangre y orina para 
índices hematológicos y bioquímicos. 
(Mesías-Ángeles, 2022)
La enfermedad aún es incurable, pero las 
estrategias de manejo y tratamiento se centran 
en el alivio sintomático y la erradicación de 
los factores causales; sin embargo, existen 
ciertas evidencias que sugieren que el 
diagnóstico y el tratamiento tempranos 
pueden revertir el proceso de calcificación y 
llevar a una recuperación completa de las 

funciones mentales. (Donzuso, 2019)

Otras causas importantes de calcificaciones 
cerebrales son las infecciones, observadas en 
el síndrome de inmunodeficiencia adquirida 
(SIDA), la brucelosis y el grupo TORCH 
(toxoplasmosis, rubéola, citomegalovirus, 
herpes simple y VIH), con presentaciones 
congénitas intrauterinas o perinatales. (Tovar, 
2022) Entre las causas menos frecuentes están 
las colagenopatías, como el neuro lupus la 
exposición crónica a sustancias tóxicas como 
el plomo, la necrosis neuronal con exceso de 
vitamina D, mercurio, radiación ionizante y 
tratamiento con metotrexato. (Bonazza, 2011)
Por último, causas menos frecuentes son las 
condiciones neurodegenerativas en las que se 
incluyen las neuroferritinopatías o varios 
síndromes como el de Aicardi-Goutières, el 
cual se caracteriza por anomalías físicas y 
mentales, convulsiones y calcificación de los 
ganglios basales. (Ortiz, 2020).

Se deben estudiar inicialmente las causas 
secundarias según su mayor frecuencia, así 
como los trastornos del metabolismo fosfocál-
cico son una causa frecuente (Peters, 2020). 
Una vez se hayan descartado todas las etiolo-
gías secundarias, se debe realizar un estudio 
genético en busca de una etiología primaria. A 
pesar de que la enfermedad aún es incurable, 
las estrategias de manejo y tratamiento se 
centran en el alivio sintomático y la erradica-
ción de los factores causales; sin embargo, 
existen ciertas evidencias que sugieren que el 
diagnóstico y el tratamiento tempranos 
pueden revertir el proceso de calcificación y 
llevar a una recuperación completa de las 
unciones mentales (Saleem, 2013).
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idiopáticas (Tovar, 2022), término reevaluado 
dado que se han descrito múltiples mutaciones 
génicas relacionadas (Saleem, 2013); por otra 
parte, en el Síndrome de Fahr las calcificaciones 
cerebrales pueden ser secundarias a distintas 
patologías, como alteraciones metabólicas 
(Castro, 1999), infecciones, enfermedades 
autoinmunes, intoxicaciones, entre otras 
(Bonazza, 2011).

Objetivos 

• Identificar las características clínicas de 
pacientes con Síndrome de Fahr.
•  Conocer los factores de riesgo del Síndrome 
de Fahr.

Propósito

Dar a conocer las características clínicas del 
Síndrome de Fahr. 

Caso clínico 

Paciente femenina de 13 años con antecedentes 
clínicos que desde hace 7 años presenta 
hipoacusia progresiva   llegando a comunicarse 
por señas, además presenta dificultad para la 
deambulación y perdida de la fuerza muscular, 
por lo que ya no caminaba, a esto se le suma 
disminución progresiva de la agudeza visual y 
trastornos alimentarios relacionados como 
anorexia desde hace 1 año previo a su ingreso 
hospitalario. Estas alteraciones sensoriales le 
impidieron continuar con su escolaridad desde 
los 6 años. Se notificó esquema de 
inmunizaciones completa para la edad, 
infecciones de vías urinarias a repetición, y 
litiasis ureteral y renal, además de falla renal 
crónica con uresis presente forzada con 
diurético osmótico oral. 

Es referida desde el hospital de Balzar con 
cuadro clínico de 12 horas de evolución con 
cefalea y desviación de la mirada, acompañado 
de movimientos tónico-clónicos generalizados 
de más de 5 minutos de duración y vómitos 

numerosos. La paciente llega al hospital de 
Balzar en malas condiciones clínicas, en 
periodo postictal, con signos de 
deshidratación moderada, y realiza tres 
nuevos eventos convulsivos que no ceden 
con diazepam y fenitoína, siendo derivada. 
Llega al hospital del Niño Dr. Francisco De 
Icaza Bustamante en estado convulsivo, 
midriática, y desaturando (88%) a pesar de 
apoyo de oxígeno por cánula nasal. A su 
llegada a la emergencia se asegura vía aérea 
con intubación y se soporta con ventilación 
mecánica, se procede a instaurar medidas de 
neuroprotección y neuromonitorización, así 
como las medidas de hidratación y generales.

La tomografía simple de cerebro revela 
atrofia subcortical y calcificaciones dispersas 
en los ganglios de la base bilaterales y en 
áreas de sustancia blanca. La resonancia 
magnética de cerebro evidencia 
calcificaciones en el núcleo caudado, 
protuberancia, ganglios basales y atrofia del 
cerebelo.

El electroencefalograma estándar en estado 
de sueño inducido es anormal por la 
actividad de base desorganizada, asimétrica y 
extremamente enlentecida, no se evidencia 
actividad paroxística epileptiforme. 

Se realizó ecografía abdominal y renal riñón 
derecho 7.4cm x 2.8cm y riñón izquierdo 
7.7cm x 3.5cm con forma habitual 
disminuidos de tamaño y ecogenicidad 
aumentada, no diferenciación parénquima 
/seno renal, no ectasia del sistema 
pielocalicial además se observan colecciones 
anecoicas en ambas bases pulmonares en 
conclusión de estudio reporta hallazgos 
compatibles con nefropatía crónica + 
derrame pleural bilateral y consolidaciones 
en base pulmonar derecha.

Los estudios paraclínicos reportan 
leucocitosis, neutrofilia, gasometría con 
acidosis metabólica, tiempos de coagulación 

prolongados. Hifas en orina presencia de 
levaduras, por lo que se la cubrió con 
antifúngico Fluconazol. 

Los hemocultivos se reportaron negativos para, 
bacterias. Paciente durante su estancia con 
evolución tórpida, estacionaria, con 
compromiso hemodinámico, requiriendo doble 
uso aminérgico y con datos de falla renal 
crónica por infección de vías urinarias, IVU, a 
repetición que a  los 8 días de su ingreso 
presenta neumonía asociada a la ventilación con 
derrame pleural, se realiza ecografía de tórax 
con reporte de derrame pleural de 380cc de lado 
derecho e izquierdo de 260ml, por lo que le 
realizan toracotomía bilateral con colocación de 
tubos de tórax y drenaje de tubo de tórax 
derecho: 270 ml y tubo de tórax izquierdo 200 
ml  y se amplia  cobertura antibiótica con 
meropenem más amikacina y  clindamicina.

A los 10 días de su ingreso   presentó en dos 
ocasiones convulsiones tónico-clónicas 
focalizadas de brazo derecho de 
aproximadamente 2 minutos de duración, y 
datos de hipertensión endocraneana (anisocoria, 
bradicardia e hipertensión arterial) por lo que se 
toma medidas de neuroprotección, se inicia 
norepinefrina, además presenta oliguria 
requiriendo uso de diurético de asa en infusión 
continua.
 
A los 12 días reporte cultivo de aspirado 
traqueal con aislamiento de escherichia coli 
sensible y estafilococo aureus.

Paciente con evolución tórpida, estacionaria, 
con datos de coagulopatía de consumo y 
síndrome anémico, requirió hemocomponentes, 
uso de tripe aminérgico: dopamina, epinefrina y 
norepinefrina; sin mejoría, presenta parada 
cardiaca y fallece.

Tabla 1.- Paraclínicos de la paciente

Imagen 1: TAC de cerebro con 
calcificaciones a nivel de ganglios basales 


