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сферой интересов врачей разных специальностей. Повышение осведомленности врачей об этом заболевании 
будет способствовать его своевременной диагностике и лечению.
К л ю ч е в ы е  с л о в а :   болезнь, синдром Фара.
Для цитирования: Новикова Л.Б., Акопян А.П., Шарапова К.М., Карасева О.А. Неврологические проявления 
синдрома Фара. Российский неврологический журнал. 2021;26(5):39–43. DOI 10.30629/2658-7947-2021-26-5-
39-43
Для корреспонденции: Шарапова К.М., e-mail: sharapovakarina.2020@gmail.com
Конфликт интересов. Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
Финансирование. Исследование не имело спонсорской поддержки.
Информация об авторах
Новикова Л.Б., https://orcid.org/0000-0001-8469-1635; e-mail: novicova@inbox.ru
Акопян А.П., https://orcid.org/0000-0001-8436-5610; e-mail: akopian@yandex.ru
Шарапова К.М., https://orcid.org/0000-0002-8552-6233; e-mail: sharapovakarina.2020@gmail.com
Карасева О.А., https://orcid.org/0000-0002-8105-7660; e-mail: olga-karaseva-1983@mail.ru

CASE OF NEUROLOGICAL MANIFESTATIONS OF FAHR'S SYNDROME
Novikova L.B.1, Akopyan A.P.1, Sharapova K.M.1,2, Karaseva O.A.2

¹Bashkir State Medical University, Ministry of Health of Russia, Ufa, Russia
²SBHCI RB Emergency Hospital, Ufa, Russia

Abstract. The article contains a description of the clinical observation of a patient with Fahr’s syndrome. A review of 
the literature on this rare neurodegenerative disease, Fahr’s disease, and Fahr’s syndrome is presented. An observa-
tion of a 54-year-old patient Sh. with Fahr’s syndrome is presented. The authors of the article set themselves the goal 
of drawing attention to Fahr’s syndrome, which is the sphere of interests of doctors of various specialties. Raising the 
awareness of doctors about this disease will contribute to its timely diagnosis and treatment.
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Сокращения: АЧТВ — активированное частич-
ное тромбопластиновое время; БФ — болезнь Фара; 
КТ — компьютерная томография; КН — когнитив-
ные нарушения; ЛПВП — липопротеиды высокой 
плотности; ЛПНП — липопротеиды низкой плотно-
сти; ЛПОНП — липопротеиды очень низкой плот-
ности; МАГ — магистральные артерии головы; 
МНО — международное нормализованное отно-
шение; МРТ — магнитно-резонансная томография; 

ПТВ — протромбиновое время; ПТИ — протромби-
новый индекс; РФМК — растворимые фибринмоно-
мерные комплексы; СФ — синдром Фара; ЧСС — ча-
стота сердечных сокращений; ЭОС — электрическая 
ось сердца.

Болезнь и синдром Фара характеризуются симме-
тричной двусторонней кальцификацией базальных 
ганглиев, аномальным отложением кальция в зуб-
чатых ядрах мозжечка, таламусе, гиппокампе, коре 



40

РОССИЙСКИЙ НЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ, № 5, 2021
DOI 10.30629/2658-7947-2021-26-5-39-43

ИССЛЕДОВАНИЯ И КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ

и белом веществе головного мозга [1–3]. Первая 
публикация гистологически подтвержденного слу-
чая симметричной кальцификации базальных струк-
тур головного мозга принадлежит P.H. Bamberger 
в 1855 г. [3]. В 1930 г. немецкий патолог T. Fahr описал 
кальцинаты в полосатом теле у 81-летнего мужчины 
[4]. Болезнь Фара (БФ) (синонимы: семейная идиопа-
тическая кальцификация базальных ганглиев, стри-
ато-паллидо-дентатный кальциноз) — редкое ней-
родегенеративное заболевание с преимущественно 
аутосомно-доминантным типом наследования. Име-
ются исследования, подтверждающие более редкий 
аутосомно-рецессивный тип наследственной переда-
чи болезни. D. Geschwind и соавт. описали семейный 
случай БФ с явлением генетической антиципации, 
при котором авторам впервые удалось идентифици-
ровать хромосомный локус заболевания на хромо-
соме 14q, однако связь нарушения обмена кальция 
и других минералов с одним хромосомным локусом 
маловероятна и дальнейшие исследования показали 
наличие мутаций в 4 генах [5–7]. Мутации в гене, 
кодирующем переносчик фосфата и его гомеостаз, 
являются основной причиной семейных генетиче-
ских случаев БФ. Встречаются также спорадические 
случаи заболевания [8, 9]. Распространенность БФ 
менее 1/1 000 000 — это раритетное заболевание, 
и оценка эпидемиологических данных затруднитель-
на. Это связано с наличием субклинических форм, 
полиморфизмом клинических проявлений, широкой 
трактовкой диагностических нейровизуализацион-
ных критериев, допускающих наличие кальцинатов 
от минимальных односторонних в области бледно-
го шара до массивной двусторонней кальцификации 
подкорковых структур [10–12]. Кроме того, частота 
случайных находок кальцификатов на компьютер-
ной томографии (КТ) головы, в том числе «физиоло-
гических», выросла в последнее время с 0,24–0,47% 
до 12–20,6% в связи с широким применением этого 
метода нейровизуализации [10, 13]. Если такие на-
ходки имеются у лиц моложе 40 лет и захватывают 
лентиформное ядро, зубчатое ядро мозжечка, то их 
относят к патологическим [1, 2, 13]. При БФ кальци-
фикация структур головного мозга первичная, а при 
синдроме Фара (СФ) она имеет иную, вторичную 
причину [1, 2, 8, 14]. В большинстве случаев основ-
ным этиологическим фактором нарушения обмена 
кальция и фосфора является патология щитовидной 
железы и гипопаратиреоз, в том числе в результате 
хирургического вмешательства [2, 3, 12]. При БФ 
кальцификация встречается во всех участках мозга, 
но преобладает в области базальных ганглиев. Моле-
кулярно-морфологические исследования показали, 
что скопления кальция обнаруживаются преимуще-
ственно вокруг и внутри стенки сосудов (капилля-
ры, артерии, вены), в периваскулярном пространстве 
с распространением в дальнейшем на нейрон [13]. 
Кальцификаты состоят из карбоната и фосфата каль-
ция, имеют характерную ультраструктуру тонких 
нитей 140–400 мк [15] и кроме солей кальция содер-
жат другие микроэлементы [13]. В отдельных слу-
чаях при БФ выявляется повышенное содержание 

меди, цинка, железа и магния в цереброспинальной 
жидкости [15, 16]. В зонах кальцификации обна-
руживали снижение перфузии структур головного 
мозга, в связи с чем в этих зонах могут возникать 
ишемические изменения, нарушения мозгового кро-
вотока с развитием транзиторных ишемических атак 
или инсультов [7].

Клинические проявления БФ встречаются еще 
реже, чем рентгенологические, и в большинстве слу-
чаев болезнь протекает бессимптомно. Так, при про-
ведении КТ головы у 8000 больных в 19 случаях 
была обнаружена кальцификация базальных гангли-
ев, но только у 6 пациентов имелись клинические 
симптомы. Манифестация заболевания возможна 
в любом возрасте, но чаще приходится на 30–60 лет 
[3, 5, 8, 15]. Наследственные и спорадические случаи 
болезни имеют более раннее начало с относительно 
однородной клиникой — симптомами паркинсо-
низма, деменции, мышечной дистонии, мозжечко-
вой и пирамидной недостаточностью, судорожным 
синдромом. Случаи с вторичной кальцификацией 
базальных ганглиев — СФ — характеризуются бо-
лее поздним началом и полиморфной клинической 
картиной [2, 3, 10]. В целом клинические проявле-
ния церебральной кальцификации отличаются зна-
чительным разнообразием и в основном включают 
расстройства двигательных функций и нейропсихи-
атрические нарушения [2, 3, 16–20]. По данным раз-
личных авторов, у пациентов с церебральными каль-
цификатами нейропсихиатрические расстройства 
встречаются у 68%, двигательные нарушения в виде 
паркинсонизма, тремора, хореи, атетоза, дисто-
нии — у 55%, нарушения речи — у 36%, другие ког-
нитивные нарушения (КН) — у 39%, мозжечковые 
симптомы — у 36% [11, 14, 20]. Редко наблюдаются 
пирамидные, чувствительные нарушения, болевые 
синдромы [10]. В клинической картине БФ отмеча-
ются проявления гипер- или гипопаратиреоза в фор-
ме фокальных судорог, скручивания и болезненных 
спазмов в дистальных отделах конечностей, другие 
признаки повышенной нервно-мышечной возбуди-
мости — тетанические спазмы, симптомы Хвостека 
и Труссо [12, 19]. Нейропсихиатрическим проявле-
ниям кальцификации структур головного мозга по-
священа работа A.A. Muff adel и G.A. Al-Hisani, в ко-
торой авторы указывают на связь кальциевого обмена 
и психических расстройств у детей и взрослых (син-
дром Аспергера, синдром дефицита внимания с ги-
перактивностью, шизофрения, депрессия, тревога, 
обсессивно-компульсивное расстройство) [16]. Во 
всех возрастных категориях и чаще в хронических 
случаях наиболее распространенными являются де-
прессивные расстройства, а также тревожность, КН, 
в том числе до степени деменции, галлюцинации, 
шизоидный психоз [10, 16, 20]. Диагностические 
критерии БФ: наличие двусторонней кальцификации 
базальных ядер при нейровизуализационном иссле-
довании; прогрессирующий неврологический дефи-
цит; дебют на 4-м десятилетии жизни; отсутствие 
соматических и биохимических нарушений, харак-
терных для метаболических, эндокринных и других 
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системных заболеваний; отсутствие инфекционного, 
токсического, травматического факторов в анамнезе, 
чаще аутосомно-доминантный тип наследования 
в семейном анамнезе [8, 14].

Подтверждают диагноз КТ головного мозга, хотя 
кальцификаты могут быть обнаружены и при рентге-
нографии черепа [11, 14].

По мнению большинства авторов, неврологи-
ческие расстройства не зависят от локализации 
и размеров очагов [11, 13], по другим данным, рас-
пространенность и выраженность кальцификатов 
коррелирует с клиническим статусом, но не отража-
ет его полиморфизм [21].

Дифференциальный диагноз БФ проводят с па-
разитарным поражением нервной системы (эхино-
коккоз, токсоплазмоз, цистицеркоз), и диагностичес-
кую значимость имеет эпидемиологический анамнез 
и специфические серологические реакции в крови 
и ликворе [12].

Лечение БФ и СФ основано на применении сим-
птоматических средств и средств, улучшающих 
кальций-фосфорный обмен.

Приводим наше клиническое наблюдение. 
Больная Ш., 54 года, неоднократно доставлялась 
по линии скорой медицинской помощи с подозрени-
ем на острое нарушение мозгового кровообращения 
с жалобами на нарушение речи, онемение и слабость 
в правых конечностях на фоне повышения артери-
ального давления до 170/100 мм рт. ст. Очагов ише-
мии на КТ и МРТ головного мозга не обнаруживали, 
регресс нарушений происходил в течение несколь-
ких часов. Считает себя больной с 2017 г., когда пе-
риодически стали появляться состояния, проявляю-
щиеся тревогой, страхом, чувством «прохождения 

волны по всему телу», сердцебиением, повышением 
давления, сухостью во рту, «затруднением речи», 
онемением и «ослаблением» конечностей (то рук, то 
ног), ломотой в мышцах, «ощущением стягивания» 
икроножных мышц без видимых причин, что и явля-
лось поводом для вызова скорой медицинской помо-
щи. Из анамнеза известно, что в 1999 г. больная была 
оперирована по поводу диффузного токсического 
зоба, после чего появились признаки гипопаратире-
оза. Наблюдалась у эндокринолога, принимала эути-
рокс в дозе 50 мг 1 раз в день и препараты кальция, 
но нерегулярно.

При очередном поступлении в стационар общее 
состояние больной средней тяжести, сознание ясное. 
Артериальное давление 160/100 мм рт. ст., пульс 86 
в минуту. 

Неврологический статус: глазные щели равные, 
зрачковые реакции живые. Движения глазных яблок 
в полном объеме. Нистагма, диплопии нет. Корне-
альные и конъюнктивальные рефлексы живые. Сгла-
жена правая носогубная складка. Девиация языка 
вправо. Глотание, фонация не нарушены. Глоточный 
рефлекс живой. Речь не нарушена. Сила мышц рук 
и ног 5 баллов. Чувствительных нарушений нет. Ме-
нингеальных знаков нет. Координаторные пробы вы-
полняет с легкой интенцией с обеих сторон. В пробе 
Ромберга шаткость. Тремор век и пальцев рук. Эмо-
циональная лабильность, тревожность, плаксивость, 
сниженный фон настроения, нарушение сна. Фик-
сирована на субъективных ощущениях. Глубокие 
рефлексы оживлены, выше справа. Патологических 
рефлексов нет. 

Данные лабораторного исследования: эритро-
циты 3,31 × 1012/л, гемоглобин 96 г/л, лейкоциты 

   

  
Рис. 1. Компьютерная томография головного мозга (стрелками обозначены участки кальцификатов)
Fig. 1. Computed tomography of the brain (arrows indicate areas of calcifi cations)
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3,3 × 109/л, тромбоциты 198 × 109/л, СОЭ 49 мм/ч, 
общий белок снижен до 56 г/л, гамма-глобули-
ны повышены до 28%, глюкоза 5,6 моль/л, холе-
стерин 7,6 ммоль/л, триглицериды 0,52 ммоль/л, 
ЛПВП 1,42 ммоль/л, ЛПОНП 0,2 ммол/л, ЛПНП 
4,1 ммоль/л, ПТВ 14,1 с, МНО 1,00, ПТИ 99,3%, фи-
бриноген 3,6 г/л, АЧТВ 27,8 с, РФМК 7,5. Электро-
литы: снижены показатели магния — 0,65 ммоль/л 
(норма 0,70–1,05 ммоль/л), кальция 0,85 ммоль/л 
(норма 2,1–3,0 ммоль/л), повышен уровень фосфо-
ра 2,3 ммоль/л (норма 0,65–1,3 ммоль/л). Снижено 
содержание паратгормона 0,4 нг/мг (норма 12,0–
72,0 нг/мл). 

Электрокардиография: синусовая тахикардия, 
ЧСС 96 в мин. ЭОС расположена вертикально. На-
рушение процессов реполяризации в миокарде пе-
реднеперегородочной, нижней стенке левого желу-
дочка. 

Эхокардиография: уплотнение стенок аорты, 
створок аортального и митрального клапанов. Про-
лапс митрального клапана I степени. Ультразвуко-
вое дуплексное сканирование магистральных арте-
рий головы (МАГ): нестенозирующий атеросклероз 
МАГ. 

По данным нативной КТ головного мозга, КТ-ан-
гиографии и КТ-перфузии выявлены очаги кальцина-
ции в базальных ядрах, височных долях и зубчатых 
ядрах мозжечка, белом веществе лобно-теменных 
областей (рис. 1), очагов ишемии и зон гипоперфу-
зии в паренхиме головного мозга не выявлено. 

По данным госпитальной шкалы тревоги и де-
прессии выявлялись признаки клинически выражен-
ной тревоги (12 баллов) и субклинические признаки 
депрессии (8 баллов). По данным шкалы Бэка легкая 
депрессия (14 баллов). 

На основании данных анамнеза, клинического 
и лабораторно-инструментального обследования 
выставлен диагноз: синдром Фара с психовегета-
тивными расстройствами (панические атаки), суб-
компенсация. Сопутствующий диагноз: диффузный 
токсический зоб, стадия компенсации. Осложнение: 
эндокринная офтальмопатия I степени. Состояние 
после тотальной тиреоидэктомии (2007 г.). Вторич-
ный послеоперационный гипопаратиреоз. Анемия 
смешанной этиологии, легкой степени тяжести.

Обсуждение. В приведенном клиническом слу-
чае кальцификация структур головного мозга была 
обусловлена нарушением функции паращитовид-
ных желез с формированием СФ после тиреоидэк-
томии. Ведущими в клинической картине были 
эмоциональные нарушения с паническими атака-
ми. Расстройства в эмоциональной сфере наряду 
с двигательными синдромами занимают основное 
место в клинической картине при СФ. В работе 
A.A. Mufaddel с соавт. было показано, что более вы-
раженные эмоциональные нарушения обнаружива-
ются у больных с дефицитом паратгормона после 
удаления щитовидной железы [16]. У нашей пациент-
ки по данным анализов крови из амбулаторной кар-
ты и истории болезни неоднократно фиксировался 
повышенный показатель СОЭ, что, вероятнее всего, 

объясняется наличием аутоиммунного процесса (за-
болевание щитовидной железы). Имеют значение 
также диспротеинемия, нарушение электролитного 
состава, размер и форма эритроцитов, повышенное 
содержание холестерина [22, 23], что отразилось 
на показателе СОЭ. Снижение содержания общего 
белка и повышение фракции гамма-глобулинов кро-
ви, признаки коагулопатии можно объяснить хро-
ническим аутоиммунным состоянием. Снижение 
содержания паратгормона и изменения электролит-
ного состава крови у нашей пациентки характерны 
для гипоратиреоза [3, 5, 20]. По данным ЭКГ у паци-
ентки имеются неспецифические изменения в виде 
нарушения процессов реполяризации, которые мо-
гут свидетельствовать о гипоксически-дистрофи-
ческих и метаболических расстройствах на фоне 
хронической соматической патологии. По данным 
КТ головного мозга выявлялись кальцификаты с ти-
пичной для СФ локализацией в области базальных 
ядер, зубчатых ядрах мозжечка, белом веществе го-
ловного мозга. Симптоматическое лечение в нашем 
случае было направлено на облегчение основных 
проявлений заболевания, нормализацию электролит-
ного состава крови. Как отмечается в литературных 
источниках, достоверных методов лечения БФ и СФ 
пока не существует, однако есть предположения, что 
раннее лечение способно привести к регрессу каль-
цификации и восстановлению нарушенных функций 
[11]. Приводится описание клинического случая СФ 
с генерализованными судорожными приступами, ре-
грессировавшими на фоне своевременного лечения 
витамином D и препаратами кальция [24].

Клинические проявления СФ у нашей пациент-
ки отличались пароксизмальностью, разнообразием 
психовегетативных, сенестопатических и сенсорных 
нарушений. Во всех случаях церебральной кальци-
фикации следует определять состояние функции 
паращитовидных и щитовидных желез, исследовать 
минеральный состав сыворотки крови.
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