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Резюме
Синдром Фара – редкий нейродегенератив-

ный синдром, который характеризуется сим-
метричным двухсторонним обызвествлением в 
базальных ганглиях, извилине ядра и коре го-
ловного мозга. Широкое использование диа-
гностических методов исследования, таких как 
компьютерная томография, способствует увели-
чению частоты обнаружения этих изменений. 
Тем не менее, этиология синдрома изучена не-
достаточно, как и нет специфических методов 

лечения. Из-за различных симптомов, выявлен-
ных при данной патологии, синдром Фара мо-
жет напоминать болезни из области неврологии, 
психиатрии, эндокринологии и даже урологии. 
В данной статье представлен клинический слу-
чай, где данные результатов мультиспиральной 
компьютерной томографии послужили поводом 
для исследования уровня кальция и привели к 
своевременной постановке диагноза и лечению.
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Abstract
Primary familial brain calcification (familial 

idiopathic basal ganglia calcification, Fahr’s dis-
ease) is a rare neurodegenerative syndrome char-
acterised by a symmetrical bilateral calcification 
in the basal ganglia, dentate nucleus, cerebral cor-
tex, and other regions of the brain. The widespread 
use of multislice computed tomography and mag-
netic resonance imaging increased the number of 
diagnosed cases, yet neither causes nor efficient 

treatment of this disease are known to date. Due to 
variable symptoms, primary familial brain calcifi-
cation can resemble multiple neurological, mental, 
and endocrine disorders. Here we describe a case 
of a 38-year-old woman where timely multislice 
computed tomography led to the proper diagnosis 
and successful treatment.

Keywords: hypoparathyroidism, primary fa-
milial brain calcification, idiopathic calcification, 
Fahr’s disease, calcification.
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Введение
Синдром Фара – вторичная кальцификация, 

которая может быть вызвана различными забо-
леваниями, в большинстве случаев она связа-
на с гипопаратиреозом или псевдогипопарати-
реозом. Гипопаратиреоз возникает вследствие 
уменьшения секреции гормона паращитовид-
ных желез паратгормона (ПТГ), что вызывает 
снижение содержания в плазме крови кальция 
и повышение уровня фосфатов. Дефицит гор-
мона обычно бывает результатом тиреоидэкто-
мии, реже – идиопатического заболевания па-
ращитовидной железы.

Псевдогипопаратиреоз – наследственное за-
болевание, передающееся по доминантному, 
сцепленному с полом типу (болеют преиму-
щественно мальчики). Клинически оно сход-
но с гипопаратиреозом, также сопровождается 
снижением содержания кальция и повышением 
содержания фосфора в крови, но возникает из-
за нечувствительности периферических тканей 
к действию ПТГ. У больных часто отмечают-
ся округлое лицо, укорочение костей запястья 
и предплюсны, возникновение умственной от-
сталости.

Клиническая картина синдрома Фара ха-
рактеризуется прогрессирующим экстрапира-
мидным синдромом, включая паркинсонизм, 
хорею, тремор, дистонию, атетоз и орофарин-
геальную дискинезию. Позднее развивается 
мозжечковая атаксия, деменция, личностные и 
поведенческие расстройства. Первыми симпто-
мами часто бывают утомляемость, нарушение 
памяти, неустойчивая походка, замедленная 
или невнятная речь, дисфагия, непроизволь-
ные движения, недержание мочи и судорожные 
припадки [1].

Как при гипопаратиреозе, так и при псевдо-
гипопаратиреозе экстрапирамидные синдромы 
часто сопровождаются тетанией, парестези-
ями в дистальных отделах конечностей и губ, 
судорожными припадками, умственной отста-
лостью или деменцией. Судороги редко имеют 
симптоматический характер и обычно не купи-
руются приемом антиконвульсантов, но регрес-
сируют после нормализации уровня кальция. У 
части больных развивается внутричерепная ги-
пертензия с отеком дисков зрительных нервов, 
которая тоже регрессирует после коррекции 
уровня кальция в крови. При осмотре выявля-
ются признаки повышенной нервно-мышечной 
возбудимости (тетании) – симптомы Хвостека 
и Труссо, карпопедальные спазмы, снижение 

сухожильных рефлексов [2].
Диагноз устанавливается с помощью ком-

пьютерной томографии (КТ) или магнитно-ре-
зонасной томографии (МРТ). При КТ и МРТ 
головного мозга у больных могут выявлять-
ся признаки утолщения костей свода черепа, 
расширение придаточных пазух носа, расши-
рение бокового желудочка и корковых борозд 
на стороне, противоположной гемипаркинсо-
низму-гемиатрофии. Но в ряде случаев мето-
ды нейровизуализации не выявляют отклоне-
ний. Кроме того, при КТ выявляют гиперден-
сивные изменения в области базальных гангли-
ев и зубчатых ядер мозжечка, иногда в других 
отделах мозга. МРТ значительно хуже выявля-
ет кальцификацию, чем КТ. На Т2-взвешенных 
изображениях зона кальцификации выявляется 
в зависимости от концентрации кальция, хими-
ческой структуры кальциевых отложений и на-
личия сопутствующих дегенеративных измене-
ний [3].

Диагностические критерии синдрома Фара 
постоянно модифицируются и в настоящее вре-
мя сформулированы следующим образом:

– наличие двусторонней кальцификации ба-
зальных ядер, выявляемой при томографии, ко-
торая может сочетаться с кальцификацией дру-
гих регионов;

– прогрессирующий неврологический син-
дром, главным образом в виде расстройств дви-
жений, сочетающийся с нейропсихическими 
нарушениями или дебютирующий с них, ти-
пичное начало - на четвертом десятилетии жиз-
ни (реже заболевание развивается в детском 
возрасте);

– отсутствие биохимических нарушений и 
соматических симптомов, характерных для эн-
докринных, митохондриальных, метаболиче-
ских и других системных заболеваний;

– отсутствие инфекционных, токсических и 
травматических воздействий в анамнезе;

– семейный анамнез с аутосомно-доминант-
ным (чаще всего) типом наследования [4].

Важно отметить, что как в российской, так 
и зарубежной литературе, встречаются единич-
ные описания случаев гипокальциемии и идио- 
патической кальцификации базальных гангли-
ев головного мозга. Один из таких бразильски-
ми авторами описан у 76-летней женщины, пе-
ренесшей тотальную тиреоидэктомию в анам-
незе и страдающей в течение 6 лет генерали-
зованными тонико-клоническими судорогами, 
когнитивными нарушениями, развившимися в 
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результате длительной гипокальциемии, (уро-
вень общего кальция составил 5,8 мг/мл (норма 
8,1 – 10,4 мг/дл), снижения уровня паратирео-
идного гормона – 3 пг/мл (норма 16 – 87 пг/мл). 
При проведении компьютерной томографии го-
ловного мозга были обнаружены множествен-
ные участки кальцификации в базальных ган-
глиях, таламусе, зубчатых мозжечковых ядрах. 
Назначение перорально препарата кальция и 
витамина Д позволило добиться регрессии пе-
речисленных жалоб [5].

В настоящей статье представлен случай  со-
четания синдрома Фара и гипопаратиреоза.

Цель исследования 
Представить клинический случай собствен-

ного наблюдения и лечения пациентки с син-
дромом Фара с благополучным клиническим 
исходом.

Результаты и обсуждение
Пациентка Д., 38 лет, поступила экстренно 

06.07.2018 г. в отделение общей неврологии с 
предварительным диагнозом: состояние после 
эпиприступа. 

Жалобы при поступлении на общую сла-
бость. 

Анамнез заболевания: болеет около 10 лет, 
когда впервые появились судорожные при-
ступы с потерей сознания. В течение послед-
них месяцев отмечает учащение подобных при-
ступов. В марте 2018 г. находилась на стацио-
нарном лечении, улучшения состояния не от-
мечает. 

Предварительный диагноз при поступлении: 
эпилепсия неуточненная, состояние после при-
ступов? Гипокальциемия.

При оценке объективного статуса отмечает-

ся: что общее состояние средней степени тяже-
сти. Правильного телосложения, умеренного 
питания. Кожные покровы обычной окраски. 
Щитовидная железа визуально не увеличена, 
костно-мышечная система развита симметрич-
но, суставы не деформированы. Органы дыха-
тельной системы, сердечно-сосудистая систе-
ма, желудочно-кишечный тракт, мочевыдели-
тельная система без особенностей. Мышечный 
тонус повышен во всех конечностях, большие 
пальцы обеих кистей приведены к середине ла-
доней. Во время осмотра у пациентки неодно-
кратные тонические сокращения мышц верх-
них и нижних конечностей длительностью до 
5-10 мин. Зрачки равные, округлой формы, фо-
тореакции средней живости, нистагма нет. На 
вопросы отвечает частично, речь внятная, па-
резов в конечностях нет. В позе Ромберга не- 
устойчива. Лабораторные данные представле-
ны в таблице 1.

При проведении мультиспиральной компью-
терной томографии (МСКТ) головного мозга 
выявлены признаки симметричного обызвест-
вления базальных ядер с двух сторон (синдром 
Фара - идиопатическая кальцинация).

Пациентке было назначено следующее лече-
ние: глюконат кальция 30 мг 2 раза в день (на 
200 мл 0,9% NaCl) внутривенно в количестве 
10. Альфакальцидол 3000 мг в сутки.

На фоне проводимого лечения в плазме кро-
ви увеличилось содержание кальция: общий 
кальций – 2,56 ммоль/л, ионизированный каль-
ций – 1,15 ммоль/л.

Продолжена терапия таблетированными 
формами препаратов кальция: кальция карбо-
нат 2000 мкг в сутки и альфакальцидол 2000 мг.

На фоне проводимого лечения отмечено пол-
ное отсутствие судорожного синдрома.

Таблица 1.  
Лабораторные 
показатели 
пациентки 
на момент 
госпитализации.

Table 1.    
Analysis of the 
mineral homeostasis 
regulators.

CASE REPORTS

Лабораторные показатели Показатели 
пациентки 

Норма 

Parameters Values Reference range 
Общий белок, г/л 
Total protein, g/L 

66,9 66,0-87,0 

Кальций ионизированный, ммоль/л 
Ionised calcium, mmol/L 

0,56 1,15-1,31 

Фосфор, ммоль/л 
Phosphate, mmol/L 

1,89 0,87-0,45 

Паратгормон, пг/мл 
Parathyroid hormone, pg/mL 

< 3,0 9,5-75 

Тиреотропный гормон, мЕд/л 
Thyroid-stimulating hormone, mU/L 

1,17 0,23-4,0 

Тироксин свободный, пмоль/л 
Free thyroxine, pmol/L 

12,4 9,0-18,0 
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Рисунок 1.  
Мультиспиральная 
компьютерная 
томография 
головного мозга: 
а) коронарная 
проекция, b) 
сагиттальная 
проекция, c) 
аксиальная 
проекция.

Figure 1.    
Multislice computed 
tomography of the 
brain: a) coronal 
projection; b) sagittal 
projection; c) axial 
projection.

a) b) c)

Заключение
Несмотря на отсутствие достоверно под-

твержденной патогенетической терапии син-
дрома Фара, ранняя диагностика данного за-
болевания и правильно подобранная симпто-
матическая терапия позволяют значительно 
улучшить качество жизни пациентов с этой па-
тологией. При первичном обращении больные 
с начальными проявлениями нарушения обме-
на кальция обращаются к неврологу. В связи с 

этим важно исследование уровня кальция и па-
ратгормона, возможно и повторное динамиче-
ское наблюдение. 
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