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Александровская клиническая больница, г. Киев

ИДИОПАТИЧЕСКАЯ СИММЕТРИЧНАЯ
ЭНЦЕФАЛЬНАЯ  КАЛЬЦИФИКАЦИЯ

Б олезнь Фара (синонимы: идиопатическая
неатеросклеротическая симметричная инт�

рацеребральная кальцификация базальных ганг�
лиев; цереброваскулярный феррокальциноз; би�
латеральные стриопалидарные кальцинозы) —
редкое нейродегенеративное заболевание, впер�
вые описанное немецким патологом Теодором Фа�
ром в 1930 г. [1,8,9].

Кальцификация базальных ганглиев — это груп�
па патологических синдромов. Основной диагнос�
тический признак: билатеральная кальцификация
базальных ганглиев, зубчатых ядер мозжечка и
других зон головного мозга [1].

Идиопатические формы могут протекать асимп�
томно. Синдром может проявляться экстрапира�
мидными нарушениями в виде паркинсонизма и
дистонии, дизартрии, полиморфными судорожны�
ми припадками, пирамидной недостаточностью,
недержанием мочи и деменцией.

Выделена группа больных с дисфункцией пара�
щитовидных желез, обуславливающей нарушения
кальциево�фосфорного обмена (гипопаратиреоз,
псевдогипопаратиреоз, гиперпаратиреоз).

Семейные случаи кальцификации базальных
ганглиев принято определять как болезнь Фара,
или семейный стриато�палидо�дентатный кальци�
ноз [1,11,12]. Заболевание обычно наследуется по
аутосомно�доминантному типу, реже — по ауто�
сомно�рецессивному и Х�сцепленному типу или
возникает спорадически. Ген доминантной формы
заболевания картирован на 14�й хромосоме [12].
Предполагают [4], что инициирование кальцифи�
катов связано с нанобактериями.

Сравнение 2 источников [1,9] свидетельствует
о незначительном прогрессе в уяснении этиологии
и патогенеза кальцификации.

Верификация кальцификации базальных ганг�
лиев основывалась, как правило, на ретроспектив�
ном анализе клинических и лабораторных данных:
диагноз ставится по результатам патологоанато�
мического исследования [3,6,7, 10]. В связи с по�
явлением компьютерной томографии (КТ) и расп�
ространенностью КТ�исследования головного
мозга возросла частота обнаружения кальцифика�
ции базальных ганглиев [5,7,11].

Симметричная кальцификация базальных ганг�
лиев наблюдается и после родовой травмы (анок�
сия), интоксикации окисью углерода или свинцом,
лучевой терапии, химиотерапии метатрексатом,
нейроинфекции [5]. Симметричные кальцификаты
различных размеров, форм и локализации наблю�
даются при болезни Стерджа — Вебера (энцефа�

лотригеминальный ангиоматоз), криптококкозе,
паразитарных поражениях (цистицеркоз, эхино�
коккозе), нейрофиброматозе, болезни Галлервор�
дена — Шпатца (прогрессирующая экстрапира�
мидная ригидность с акинезией, гиперкинезалии,
деменцией), синдроме Кернса�Сайера (хроничес�
кая прогрессирующая наружная офтальмоплегия),
болезни Бурневиля (туберозный склероз), опухо�
лях (например, краниофарингиоме, папилломах
хориоидальных сплетений), аневризмах, артерио�
венозных мальформациях, наследственной остео�
дистрофии Олбрайта (псевдогипопаратиреоз типа
1а), кавернозных ангиомах [1, 2, 5,8,9]. Известны
также и симметричные физиологические (!) каль�
цификаты эпифиза, сосудистых сплетений боко�
вых желудочков и других структур головного мозга.

Согласно справочнику 1988 г. [9], частота обна�
ружения кальцификатов в базальных ганглиях (ре�
же — в семиовальном центре и в коре) составляет
0,75% при КТ�обследованиях больных. По данным
руководства [1] 2005 г. у пожилых лиц в 0,7—1,2%
наблюдений при КТ головы выявляются симмет�
ричные кальцификаты в медиальном сегменте
бледного шара при отсутствии какой�либо симпто�
матики.

Согласно данным [7], за 15 лет среди обследо�
ванных на КТ 45 тыс. пациентов только у 
22 (0,049%) больных были обнаружены симмет�
ричные кальцификаты базальных ганглиев. Но
только у 2 пациентов наблюдалась соответствую�
щая клиническая симптоматика.

В отечественной научно�медицинской перио�
дике описано буквально несколько клинических
наблюдений больных с симметричной кальцифи�
кацией базальных ганглиев [3,5—7,10].

В связи с относительной редкостью этой пато�
логии считаем целесообразным описать следую�
щие наблюдения.

Больная Ирина Д., 50 лет, инженер. Поступила
9.11.2009 г. Рост — 165 см, вес — 90 кг, рабочее АД —
110/70; максимальное АД — 130/80.

Диагноз направившего учреждения: ишемичес�
кая болезнь сердца; нестабильная стенокардия.

Жалобы при поступлении: отдышка при незна�
чительной физической нагрузке; слабость; затруд�
ненное мочеиспускание; устойчивые умеренные
периферические отеки; запоры.

Анамнез. Февраль 2009 г. — эпизод потери со�
знания, транзиторная ишемическая атака? Курс
лечения в неврологическом дневном стационаре.
Июль — эпизод потери речи, паралич правой руки.
Лекарственная терапия (неврологическая бригада
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скорой медицинской помощи) сняла эти симпто�
мы. В течение 3 месяцев появилась и усилилась от�
дышка, слабость, отеки.

Диагноз при поступлении: ишемическая бо�
лезнь сердца: диффузный и постинфарктный (Q —
инфаркт миокарда задне�базальных отделов) кар�
диосклероз. Артериальная гипертензия II ст.
9.11. Эхокардиографическое исследование: нару�

шение локальной сократимости миокарда лево�
го желудочка, выраженная недостаточность
вен. Лекарственная терапия согласно назначе�
нию лечащего врача.

10.11. Осмотр невролога: дисциркулярная атеро�
склеротическая энцефалопатия, II ст.; психоор�
ганический синдром. 

11.11. Анализ крови: мочевина — 5,3 ммоль/л (нор�
ма: 1,7—8,3). 

12.11. Анализ крови: щелочная фосфатаза — 
338 ед/л (норма: 98—270).
Осмотр сосудистого хирурга: недостаточность

митрального клапана. Рекомендовано протезиро�
вание после дообследования и лечения основного
заболевания. 
14.11. МДКТ�обследование головного мозга

(рис.1,2): срединные структуры не смещены;

боковые желудочки головного мозга не расши�
рены, латерально симметричны; субарахнои�
дальные пространства по конвексиональной
поверхности без особенностей; симметричные
массивные кальцификаты в базальных ядрах, в
семиовальных центрах, полушариях мозжечка;
кальцификат шишковидного тела;   кальцифика�
ты   сосудистых   сплетений   обеих  боковых же�
лудочков МРТ�обследование   головного мозга
(рис.3—11).

15.11. Дежурный врач, невропатолог: острое нару�
шение мозгового кровообращения по ишеми�
ческому типу (внезапная потеря речи, перекос
лица) в бассейне корковых ветвей средней моз�
говой артерии, на фоне артериальной гипертен�
зии II ст. Кардиоваскулярная недостаточность.

17.11. Анализ крови: тиреотропный гормон — норма;
паратгормон — 5,5 пг/мл (норма: 15,0—68,3);
кальций — <1,1 ммоль/л (норма: 2,15—2,55).

Рис. 1. КТ головного мозга, симметричные участки
кальцификации в обоих полушариях мозжечка

Рис. 3. МРТ головного мозга, Т1�взвешенное изоб�
ражение. Патологических изменений не выявлено

Рис. 4. МРТ головного мозга, Т1�взвешенное
изображение:  в базальных ганглиях симметричные
гиперинтенсивные участки

Рис. 2. КТ головного мозга, симметричные участки
кальцификации в базальных ганглиях гемисфер
мозга
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Рис. 5. МРТ головного мозга, Т2�взвешенное изоб�
ражение: патологических изменений не выявлено

Рис. 8. МРТ головного мозга, FLAIR. Симметрич�
ные участки  незначительного понижения интенсив�
ности сигнала в базальных ганглиях

Рис. 9. МРТ головного мозга. Перфузионно взве�
шенное изображение. Симметричные участки гипо�
перфузии в базальных ганглиях

Рис. 10. МРА головного мозга, MIP 3D�реконструк�
ция

Рис. 6. МРТ головного мозга, Т2�взвешенное
изображение: в базальных ганглиях патологических
изменений не выявлено

Рис. 7. МРТ головного мозга, FLAIR. Патологичес�
ких изменений не выявлено
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20.11. Анализ крови: мочевина — 8,5 ммоль/л,
кальций — 1,22 ммоль/л (норма: 2,2—2,6).

22.11. Дежурный врач: повторное острое наруше�
ние мозгового кровообращения. Лекарствен�
ная терапия согласно назначению лечащего
врача.

24.11. Анализ крови: мочевина — 26,4 ммоль/л,
креатин  — 639,6 ммоль/л (норма: 35—124), АСТ —
76 ед/л (норма: 5—37).

25.11. Эндокринолог: гипопаратиреоз невыяснен�
ной этиологии. 

26.11.2009 г. 6.20 — Остановка дыхания. Exitus letalis. 
Фрагмент паталогоанатомического исследова�

ния. В полушариях головного мозга, базальных

ганглиях, мозжечка определяется множество сим�
метричных кальцификатов. При разрезании тканей
ощущался легкий хруст. Этот признак наиболее
выражен в области подкорковых узлов и передних
отделов полушарий. Кальцинированные вены. Вы�
ражена кальцификация артерий малого и среднего
диаметра, артериол и капилляров. Отложения со�
лей концентрическое, что хорошо определяется на
поперечных срезах. 

Патологоанатомический эпикриз: идиопатичес�
кая симметричная энцефальная  кальцификация. 

Тривиальным является вывод: любой больной с
неврологической симптоматикой должен быть
направлен на КТ/МРТ�обследования головного
мозга. Технология медицинской визуализации
способствует детализации знаний и идентифика�
ции новых нозологических единиц.
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Рис. 11. МРА головного мозга, рутинная томограм�
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Рис. 12. Протонная магнитно�резонансная спект�
роскопия базальных ганглиев
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