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Резюме. Идиопатическая стриатопаллидодентатная кальцификация (болезнь/синдром Фара, 
идиопатическое неатеросклеротическое обызвествление внутримозговых сосудов, идиопатический 
кальциноз стенок сосудов головного мозга с прогрессирующей деменцией) — это хроническое 
нейродегенеративное заболевание с обменным компонентом, относящееся к группе орфанных. В основе 
данной нозологии – отложение солей кальция и железа в стенках мелких церебральных артерий, а также 
непосредственно в структурах центральной нервной системы: в больших полушариях головного мозга, 
базальных ганглиях, мозжечке. Учитывая множественное поражение различных отделов головного 
мозга, клиническая картина данного заболевания полиморфна и проявляется различными симптомами 
(астения, координаторные и речевые нарушения, экстрапирамидный синдром), что в совокупности 
с редкой встречаемостью приводит к значительным трудностям в диагностике и, как следствие, к 
более позднему началу лечения. В данной статье проведен обзор литературы по проблеме, а также 
описывается клинический случай болезни Фара у молодой пациентки. Дебют заболевания сопровождался 
фокальной цервикальной дистонией с дальнейшим постепенным вовлечением аксиальной мускулатуры 
и мускулатуры верхних конечностей в течение последующих нескольких лет.
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идиопатическое неатеросклеротическое обызвествление внутримозговых сосудов, идиопатический 
кальциноз стенок сосудов головного мозга с прогрессирующей деменцией. 
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Abstract. Idiopathic striatopallidodentate calcification (Fahr's disease/syndrome, idiopathic non-atherosclerotic 
calcification of intracerebral vessels, idiopathic calcification of the walls of cerebral vessels with progressive 
dementia) is a chronic neurodegenerative disease with an exchange component belonging to the orphan group. 
This nosology is based on the deposition of calcium and iron salts in the walls of small cerebral arteries, as 
well as directly in the structures of the central nervous system: in the cerebral hemispheres, basal ganglia, 
and cerebellum. Given the multiple lesions of various parts of the brain, the clinical picture of this disease 
is polymorphic and manifests itself with various symptoms (asthenia, coordination and speech disorders, 
extrapyramidal syndrome), which, together with a rare occurrence, leads to significant difficulties in diagnosis 
and, as a result, to a later onset. treatment. This article presents literature data and describes a clinical case 
of Fahr's disease in a young patient. The debut of the disease was accompanied by focal cervical dystonia with 
further gradual involvement of the axial muscles and muscles of the upper extremities over the next few years.
Keywords. Idiopathic striatopallidodentate calcification, Fahr's disease/syndrome, idiopathic non-
atherosclerotic calcification of intracerebral vessels, idiopathic calcification of cerebral vascular walls with   
progressive dementia.

Кальцификация различных структур головного мозга была подробно описана немецким неврологом, 
профессором Гамбургского университета Карлом Теодором Фаром, который в 1930-х гг. обнаружил 
кальцинаты в области базальных ганглиев у 81-летнего пациента длительного страдавшего деменцией 
[1]. Так же известно, что ранее в 1850 г. Делакуром впервые была описана кальцификация сосудов 
головного мозга у мужчины 56-ти лет, у которого при жизни были диагностированы психические 
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изменения (вспыльчивость и жестокость), а также двигательные нарушения в виде слабости в нижних 
конечностях и тремора [2]. Немного позже, а именно в 1855 г., гистолог Бамбергер провёл подробное 
патологоанатомическое исследование кальцифицированных тонких сосудов головного мозга женщины, 
страдавшей умственной отсталостью и судорожными припадками [3]. 

На данный момент для обозначения наследственной и спорадической кальцификации структур 
головного мозга используется термин «первичная двусторонняя кальцификация головного мозга» 
(болезнь Фара) [4]. В том случае, если отложения кальция возникают по причине потенциально 
обратимых состояний, в частности из-за эндокринологических заболеваний, применятся термин 
«синдром кальцификации базальных ганглиев» (синдром Фара) [5].

Распространенность кальцификации мозговых структур составляет 1 случай на 1 млн. населения. Лица 
мужского пола заболевают несколько чаще, чем женского [6]. Заболевание часто протекает асимптомно, 
без каких-либо клинический проявлений; диагноз устанавливается в 1-2% случаев после проведении 
нейровизуализации. Так, в исследовании H. Goldscheider с соавторами было установлено, что у 19 из 
8000 пациентов, которым проводилась мультиспиральная компьютерная томография головного мозга 
(МСКТ ГМ), была обнаружена кальцификация базальных ганглиев, и только у 6 из них при осмотре 
выявлена неврологическая симптоматика [7]. 

В большинстве случаев болезнь Фара является наследственным заболеванием. Наследование 
происходит по аутосомно-доминантному типу. Установлено четыре гена, мутация которых ассоциирована 
с возникновением заболевания: SLC20A2, XPR1, PDGFRB и ген PDGFB [8]. 

Синдром кальцификации базальных ганглиев чаще всего развивается на фоне эндокринной патологи. 
Одной из причин является дефицит паратгормона, что приводит к гиперфосфатемии и гипокальцемии с 
последующим отложением кальция в структурах ЦНС [9]. Также синдром Фара встречается при таких 
состояниях, как синдром Кенни-Кэффи I типа у детей, синдром Коккейна, синдром Айкарди-Гутерса, 
синдром Дауна, митохондриальных миопатиях, инфекциях (ВИЧ, вирусы герпеса, краснуха, бруцеллёз, 
токсоплазмоз), интоксикация свинцом и др. [10]. 

Одним из ключевых звеньев патогенеза болезни являются нарушения в фосфорно-кальциевом обмене 
вследствие первичного (аутоиммунного) или послеоперационного аденоматоза щитовидной и/или 
паращитовидных желез. Другим возможным механизмом считают хронический респираторный алкалоз, 
который приводит к электролитным нарушениям в виде гиперкальциемии и гипонатриемии [6].

В зависимости от возраста дебюта и клинической симптоматики выделяют две формы болезни Фара 
– ювенильную и сенильную [11]. В классическом варианте заболевание начинается с утомляемости 
и нарушений координации движений (шаткости при ходьбе, изменений мелкой моторики), далее 
присоединяются дизартрия и непроизвольные насильственные движения (гиперкинезы). Часть больных 
в начале заболевания отмечают ночные «мышечные спазмы». Но все же при всей многогранности 
симптоматики в клинике преобладает экстрапирамидный синдром [12].

Для ювенильной формы БФ характерен дебют заболевания с экстрапирамидного синдрома в виде 
атетоза, хореи, хореоатетоза, патологических насильственных поз (торсионная дистония). Нередко 
встречается умственная отсталость различной степени выраженности, наличие судорожного синдрома. 
В дальнейшем по мере взросления возможна смена одной клинической формы на другую: переход от 
преобладания в клинической картине гиперкинетического синдрома к синдрому паркинсонизма [13]. 

Сенильная форма манифестирует в зрелом и пожилом возрасте. В неврологическом статусе 
выявляются симптомы паркинсонизма: олиго-брадикинезия, мышечная ригидность, тремор покоя, 
постуральная неустойчивость. Также частым симптомом являются когнитивные нарушения, иногда до 
степени деменции. Нередко у пациентов присутствует пирамидная недостаточность, которая обычно 
слабо выражена [14].

Подтверждение диагноза осуществляется при помощи нейровизуализации. «Золотым стандартом» 
является МСКТ ГМ. При анализе изображений визуализируются множественные симметричные участки 
обызвествления – гиперденсивные очаги (рентген-синдром БФ) в проекции базальных ганглиев, колена 
внутренней капсулы и других отделах головного мозга, в т. ч. и в мозжечке [15]. При обследовании 
пациентов необходима лабораторная диагностика, а именно ионограмма с целью определения уровня 
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кальция, а также гормональный профиль – исследование уровня паратгормона [16].
При патологоанатомическом исследовании головного мозга выявляются участки с ветвистыми 

плотными белесоватыми сосудами, издающими под лезвием ножа дробный хруст. В гистологической 
картине характерно обнаружение кольцевидных отложений солей кальция, расположенных между 
адвентицией сосудов и средней оболочкой или пограничной мембраной глии [15, 17, 18].

Дифференциальная диагностика БФ проводится с паразитарными заболеваниями нервной системы 
– токсоплазмозом, эхинококкозом, цистицеркозом. Ведущее значение имеют достоверно собранный 
эпидемиологический анамнез и данные лабораторных обследований: РПГА, РНГА, РА, ПЦР-
диагностика, направленные на обнаружение в крови и ликворе специфических маркеров возбудителя. 
Реже кальцификацию базальных ганглиев дифференцируют с туберозным склерозом Бурневиля, при 
котором поражается центральная нервная система и кожные покровы (экзантема) [7].

В настоящий момент этиотропной терапии кальцификации базальных ганглиев не существует. При 
наследственной форме лечение носит симптоматический характер, терапия вторичных форм направлена 
на лечение основного заболевания. И в первом, и во втором случае целью симптоматической терапии 
является купирование основных клинических проявлений заболевания; при наличии синдрома 
паркинсонизма используют противопаркинсонические препараты (леводопа, амантадин), при 
гиперкинетическом синдроме – холинолитики, антиконвульсанты, ботулотоксин, при расстройствах 
эмоционально-волевой сферы антидепрессанты, в случае развития психоза – с осторожностью 
атипичные нейролептики. Также в лечении активно используют антиоксиданты, ноотропные препараты 
и инфузионную терапию [19].

Клиническое наблюдение. Женщина, 38 лет, обратилась с жалобами на неловкость и непроизвольные 
движения в правой кисти, ухудшение речи (речь стала неразборчива, «каша во рту»). Болеет в течение 
последних 5-7 лет, когда стали беспокоить непроизвольные, насильственные повороты головы в 
правую сторону. Обследована неврологом, паркинсонологом, выставлен диагноз – цервикальная 
дистония. Ввиду отсутствия эффективности от проводимого лечения (клоназепам, тригексифинидил), 
рекомендована ботулинотерапия, которую пациентка получала до момента обращения с умеренным 
положительным эффектом. Ухудшение состояния с лета 2022 г., когда стало беспокоить чувство 
неловкости в правой кисти (не могла выполнять движения, связанные с мелкой моторикой, нарушилось 
письмо), периодически отмечались непроизвольные движения в руке, постепенно ухудшилась речь, что 
и послужило причиной для обращения.

Неврологический статус. Сознание ясное, в личности и пространстве ориентирована верно. На 
вопросы отвечает по существу, фон настроения ровный. Функция обоняния не нарушена, со стороны 
зрения жалобы не высказывает. Глазные щели D=S, птоза нет. Движения глазных яблок в полном  
объеме, нистагма нет. Лицо симметричное, слух не нарушен, головокружение отрицает. Речь изменена – 
замедленная, дизартрия. Глоточный и нёбный рефлексы живые. При осмотре языка девиации, атрофии, 
фибриллярных подёргиваний нет. Симптомы орального автоматизма отрицательные. Двигательная 
сфера. Сила в верхних и нижних конечностей достаточная – 5 баллов, D=S. Глубокие рефлексы с рук 
живые D=S, с ног оживлены D=S. Мышечный тонус повышен по пластическому типу в верхней правой 
конечности, D>S. При оценке ходьбы – ахейрокинез с преобладанием справа. Координаторная сфера. 
В позе Ромберга лёгкая атаксия. Пальце-носовую пробу выполняет с лёгким мимопопаданием с 2-х 
сторон, пяточно-коленную пробу выполняет без ошибок. Указательную пробу, пробу на диадохокинез 
выполняет удовлетворительно. Чувствительность поверхностная, болевая и температурная, глубокая и 
вибрационная не нарушены. 

На основании жалоб, анамнеза развития заболевания, неврологического статуса был выставлен 
предварительный диагноз: Мультифокальная дистония. Назначен клоназепам 1 мг в сутки вечером, 
холина альфосцерат 400 мг по 1 таблетке 3 раза в сутки, рекомендовано продолжить ботулинотерапию 
в прежнем объёме. Дополнительно рекомендовано проведение МСКТ ГМ.

Повторный осмотр через 1,5 месяца. Отмечает улучшение состояния на фоне проводимого лечения – 
речь улучшилась, стала более чёткой, в процессе разговора не устаёт, также отмечает улучшение общего 
самочувствия. Неловкость в правой кисти сохраняется, но частота и интенсивность непроизвольных 
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движений уменьшилась. При анализе данных МСКТ ГМ выявлена двусторонняя, симметричная 
кальцификация в области базальных ганглиев (бледный шар, субталамическое ядро), единичные очаги 
в таламусе с 2-х сторон (рисунок).

 

Рис.1 Мультиспиральная компьютерная томография головного мозга без контрастного усиления. 
На снимках № 1 и 2 визуализируются гиперинтенсивные симметричные очаги в области базальных 
ганглиев (выделены красным). 

Учитывая результаты МСКТ ГМ, неврологический статус, анамнез заболевания, положительный 
ответ на терапию, диагноз был уточнен: Идиопатическая кальцификация базальных ганглиев (болезнь 
Фара). Гиперкинетический синдром. Дизартрия. 

Терапия, назначенная ранее, оставлена в прежнем объёме, рекомендовано исследование уровня 
паратгормона, кальция крови, УЗИ щитовидной и паращитовидных желёз, консультация эндокринолога.

Повторный осмотр через 2 месяца. Отмечается положительная динамика в виде улучшения речи 
– дизартрия менее выражена, непроизвольные движения в кисти практически не беспокоят, письмо 
даётся с трудом, но возможно. Субъективно отмечает улучшение общего состояния. По результатам 
рекомендованных обследований отклонений не выявлено. Диагноз: БФ; терапию в виде приёма 
клоназепама в дозировке 1 мг на ночь и инъекции ботулотоксина решено продолжить. 

Обсуждение. В приведенном случае продемонстрировано течение редкого (орфанного) заболевания 
(болезни Фара) у пациентки 38 лет. Дебют болезни пришелся на возраст 30-32 года, что относит его к 
ювенильной форме. Начало кальцификации подкорковых структур головного мозга сопровождалось 
появлением фокального гиперкинеза мышц шеи (цервикальная дистония), с последующим вовлечением 
аксиальной мускулатуры и мускулатуры верхней конечности, а также присоединением речевых 
нарушений в виде дизартрии. Диагностика стала возможна благодаря точно собранному анамнезу 
заболевания, оценки неврологического статуса, проведенной дифференциальной диагностики и данных 
нейровизуализации (очаги кальцификации). 

Выводы. Болезнь Фара – хроническое нейродегенеративное заболевание, возникающее в результате 
отложения солей кальция в различных отделах центральной нервной системы. Клиника в основном 
обусловлена вовлечением подкорковых структур, а именно, базальных ганглиев. Несмотря на клинический 
полиморфизм, отмечается преобладанием экстрапирамидного синдрома в виде гиперкинезов и 
паркинсонизма. Обоснование диагноза возможно только при использовании инструментальных 
методов обследования – мультиспиральной компьютерной томографии головного мозга. Этиотропное 
лечение в настоящий момент не разработано и ограничивается только симптоматической терапией с 
целью улучшения качества жизни и трудового прогноза пациента. 
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