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нового индекса от ОА радона в помещениях 
сельских зданий указывает на возможность его 
использования при построении карт радоново-
го потенциала. Они необходимы для определе-
ния и выделения радоноопасных зон с вероят-
ным последующим проведением противорадо-
новых мероприятий в уже построенных здани-
ях или для планирования радоновой защиты в 
проектируемых зданиях [10]. 

Кроме того, особенно важным, на наш 
взгляд, является тот факт, что облучение от 
радона на территории Беларуси является очень 
неравномерным при относительно высоких 
значениях дозы облучения населения в отдель-
ных регионах РБ [5]. Это необходимо учиты-
вать при планировании противорадиационных 
контрмер на территориях, загрязненных чер-
нобыльскими радионуклидами, а также при ре-
гистрации доз облучения в Государственном 
регистре лиц, подвергшихся воздействию ра-
диации вследствие катастрофы на ЧАЭС и 
других радиационных аварий. 
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В статье проведен ретроспективный анализ секционного случая с болезнью Фара. Изложены литературные 
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Введение 
В практике врача-патологоанатома отно-

сительно редки случаи обнаружения на аутоп-

сии неатеросклеротических нейродегенератив-
ных заболеваний. Основными этиологически-
ми факторами чаще всего являются алкоголь-
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ное и вирусное поражение вещества головного 
мозга, реже — остро развившиеся димиелини-
зирующие заболевания центральной нервной 
системы. Сложность диагностики в таких слу-
чаях связана с неубедительным либо скудным 
анамнезом, неспецифическими изменениями в 
сосудах и нейроцитах, отсутствием клиническо-
го прижизненного обследования на различные 
вирусные антигены, схожестью морфологиче-
ских проявлений при вирусном поражении, не-
возможностью проведения электронной микро-
скопии и иммунофлюоресцентного исследова-
ния, так как в арсенале врача-патологоанатома 
чаще всего для диагностики имеется лишь 
обычный световой микроскоп. 

Болезнь Фара — редкое нейродегенера-
тивное заболевание, впервые описанное не-
мецким неврологом Карлом Теодором Фаром в 
1930 г. [3]. В литературных источниках встре-
чаются немногочисленные описания случаев 
этой редкой болезни, публикации относятся 
преимущественно к неврологической практике. 
В судебно-медицинских изданиях мы встретили 
описания практического обнаружения болезни 
Фара у М. М. Рубинчик, Н. Д. Асмоловой 
(1988 г.), М. В. Федуловой, Т. И. Русаковой, 
Э. Н. Ермоленко (2006 г.) [14]. 

Болезнь Фара (феррокальциноз сосудов 
головного мозга, идиопатический кальциноз 
базальных ганглиев) — идиопатическая неате-
росклеротическая симметричная интрацереб-
ральная кальцификация коры полушарий, ба-
зальных ганглиев и зубчатых ядер мозжечка, 
связанная с отложением солей кальция и желе-
за в стенках мелких артерий и артериол, а так-
же в вещество головного мозга. Основными 
проявлениями болезни являются признаки 
нейродегенеративного процесса [3]. 

Заболевание имеет аутосомно-доминантный 
тип наследования, относится к числу редких, 
его распространенность менее 1/1.000.000. В 
литературных источниках имеется описание 
около 200 случаев заболевания. Мужчины бо-
леют чаще. Болезнь поражает людей любого 
возраста. Условно выделяют три группы боль-
ных: лица молодого возраста с признаками це-
ребрального кальциноза, пациенты с гипопара-
тиреозом и пожилые больные с относительно 
невыраженной кальцификацией [5]. Этиология 
болезни Фара окончательно не установлена. 
Главным патогенетическим механизмом явля-
ется нарушение кальций-фосфорного метабо-
лизма; основной причиной считается первич-
ный (аутоиммунный) или послеоперационный 
эндокринный аденоматоз щитовидной либо 
паращитовидной желез [7, 9, 12]. Другим воз-
можным механизмом называют хронический 
респираторный алкалоз, приводящий к элек-
тролитным нарушениям: гиперкальциемии, ги-

понатриемии, и как следствие, гипоксии мозга 
[1, 8, 11]. Существует мнение о генетических 
механизмах нарушения обмена кальция при бо-
лезни Фара, ассоциируемых с определенным ло-
кусом хромосомы 14q [4]. Публикации, посвя-
щенные клиническим или морфологическим на-
рушениям при рассматриваемом заболевании, 
редки и касаются единичных случаев болезни. 

Характерным рентгенологическим призна-
ком заболевания является массивная кальцифи-
кация подкорковых ганглиев (чаще бледного 
шара) и колена внутренней капсулы. Реже такие 
нарушения распространяются на полушария 
мозга и мозжечок [5, 6, 12]. Клиническая кар-
тина заболевания разнообразна и не коррели-
рует с морфологическими данными. Невроло-
гическими симптомами являются разного рода 
экстрапирамидные нарушения (ригидность, 
тремор, гиперкинезы), преходящие или стой-
кие пирамидные знаки, эпилептические при-
ступы, деменция [1, 2, 7]. Нередко отмечаются 
проявления гипер- или гипопаратиреоза: ло-
кальные судороги, тетанические спазмы, боли 
в дистальных отделах конечностей, положи-
тельные симптомы Хвостека и Труссо [8, 11]. 

Анализ литературных данных показал, что 
чаще встречаются неполные формы заболева-
ния [10]. Что касается прижизненной диагно-
стики болезни Фара, то с внедрением в клини-
ческую практику современных методов нейро-
визуализации, прежде всего КТ головного моз-
га, появилась возможность выявлять признаки 
заболевания еще в доклинической стадии.  

Но даже использование современных диаг-
ностических технологий показало, что это забо-
левание встречается крайне редко. Так, по дан-
ным разных авторов [5, 10], при проведении КТ 
головного мозга рентгенологические признаки 
этой болезни обнаруживаются в 1–2 % случаев. 

При болезни Фара кальцификация встре-
чается во всех участках мозга, но преобладает 
в области базальных ганглиев [5, 6, 12]. Скоп-
ления кальция имеют характерную ультра-
структуру. По данным A. Gusеo и соавт. [6], 
кальцинаты состоят из тонких нитей размером 
140–400 мкм. Клинические проявления болез-
ни Фара встречаются еще реже, чем рентгено-
логические. Так, H. Goldscheider и соавт. [5], 
проведя КТ головного мозга у 8000 больных, 
обнаружили кальцификацию базальных ганг-
лиев у 19, и только у 6 из них имелись клини-
ческие симптомы болезни. По мнению боль-
шинства авторов [5, 9], неврологические рас-
стройства лишь косвенно связаны с локализа-
цией и размерами очагов. Наиболее частыми 
неврологическими симптомами заболевания 
являются паркинсонизм и постепенно разви-
вающаяся деменция, что ряд исследователей 
объясняет экстенсивным типом кальциноза и 
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нарушением метаболизма нервной ткани [2, 
12]. Иногда в клинической картине болезни 
встречается первичное (чаще аутоиммунное) 
или послеоперационное нарушение функции па-
ращитовидной железы. В этих случаях измене-
ние выработки паратгормона приводит к сниже-
нию содержания кальция и повышению уровня 
фосфора в крови [7, 10]. Описаны случаи псевдо-
гипопаратиреоза при легочной патологии, когда 
вследствие гипервентиляции и гипокапнии уве-
личивается внутриклеточное содержание фосфо-
ра [8, 11]. Аналогичные механизмы развития ги-
поксии мозга объясняют кальцификацию мозга 
при гипертонической болезни [1]. D. Geschwind 
и соавт. [4] описали семейный случай заболева-
ния с явлением генетической антиципации, при 
этом авторам впервые удалось идентифициро-
вать хромосомный локус болезни Фара, картиро-
ванный на хромосоме 14q. 

Диагноз основывается на клинической кар-
тине и данных, которые получают при проведе-
нии компьютерной томографии и магнитно-
ядерного резонанса головного мозга. Дифферен-
циальная диагностика болезни Фара чаще прово-
дится с паразитарным поражением нервной сис-
темы (токсоплазмоз, эхинококкоз, цистицеркоз). 
В этих случаях диагностическую ценность пред-
ставляют эпидемиологический анамнез и специ-
фические серологические реакции в крови и 
спинномозговой жидкости. Реже заболевание 
дифференцируют с туберозным склерозом Бурне-
виля, при котором встречаются характерные из-
менения кожи, а также с гипопаратиреозом, син-
дромом Кенни-Каффей. Пациентам рекомендует-
ся обратиться за генетической консультацией. 

В настоящее время отсутствуют эффектив-
ные методы лечения болезни Фара, потому при 
этом заболеванмм применяются симптоматиче-
ские средства. При наличии симптомов паркин-
сонизма предпочтительнее использовать препа-
раты леводопы (мадопар, синемет, наком), неже-
ли дофаминовые агонисты. В качестве патогене-
тического лечения показано назначение антиок-
сидантов, мозговых метаболитов, воздействие на 
электролитный состав крови [2, 13]. 

Цель работы 
Представить случай собственного наблю-

дения лечения, смерти и последующего пато-
логоанатомического исследования пациента с 
болезнью Фара. 

Материалы и методы 
При проведении ретроспективного анализа 

секционных случаев в Светлогорском межрай-
онном патологоанатомическом отделении за 
5 лет — с 2009 по 2012 гг., расцененных мор-
фологически как нейродегенеративные заболе-
вания, связанные с вирусным (преимущест-
венно герпетическим) и алкогольным пораже-
нием центральной нервной системы, выявлен 

случай диагностической ошибки. Морфологи-
ческие изменения, обнаруженные в головном 
мозге в данном секционном случае, соответст-
вуют болезни (синдрому) Фара. 

Для морфологического исследования ау-
топсийный материал подвергался стандартной 
процедуре гистологической обработки. Препа-
раты заливали в парафин, срезы окрашивали 
гематоксилином и эозином. Изучение микро-
препаратов проводилось с помощью световой 
микроскопии на микроскопе Leica DM2500. 

Результаты и обсуждение 
Данные истории болезни 
Больной П., 1962 г. р., поступил в инфек-

ционное отделение Светлогорской ЦРБ с жа-
лобами на тошноту, рвоту, повышение темпе-
ратуры, прогрессирующую тугоухость. 

Заболел остро, 29.11.2009 г. появился оз-
ноб, температура 37,3 °С, с 02.12.2009 г. тем-
пература повысилась до 38–39 °С, появилась 
рвота, дважды отмечалась кратковременная 
потеря сознания. При поступлении состояние 
больного средней степени тяжести, зев гипе-
ремирован, язык обложен белым налетом. В 
легких дыхание везикулярное, ЧД — 14 в ми-
нуту, ЧСС — 78 в минуту, пульс ритмичный, 
АД — 130/80 мм рт. ст., температура 37,5 °С. В 
сознании, контакту доступен, зрачки равны, РЗС 
живая, лицо симметрично, походка неуверенная. 
В позе Ромберга неустойчив. Симптом Кернига 
положительный с двух сторон. Ригидность 
мышц затылка — до 3 см. В отделении больной 
обследован. ИФА ВИЧ, на гепатиты В и С об-
следован дважды, результаты отрицательные.  

Общий анализ крови (06.12.09 г.): эритро-
циты — 3,72 × 1012/л, гемоглобин — 125 г/л, 
гематокрит — 0,41, лейкоциты — 6,3 × 109/л, 
палочкоядерные нейтрофилы — 3 %, сегмен-
тоядерные нейтрофилы — 85 %, лимфоциты — 
9 %, моноциты — 2 %, СОЭ — 11 мм/ч. 

Биохимический анализ крови (07.12.09 г.): 
билирубин — 18,3 мкмоль/л, АЛТ — 40 Ед/л, 
АСТ — 20 Ед/л, тимоловая проба — 1,8, мочеви-
на — 5,5 ммоль/л, холестерин — 4,4 ммоль/л, 
альфа-амилаза — 12 Ед/л, глюкоза — 8,6 ммоль/л. 

Спинномозговая жидкость (06.12.09 г.): слабо 
мутная, после центрифугирования — прозрачная, 
до центрифугирования — ксантохромная, белок — 
0,402 г/л, цитоз — 112/3, глюкоза — 4,4 ммоль/л, 
лимфоциты — 80 %, нейтрофилы — 20 %. 

Спинномозговая жидкость (08.12.09 г.): бес-
цветная, белок — 0,38 г/л, цитоз — 328/3, глю-
коза — 2,5 ммоль/л, лимфоциты — 100 %. 

Осмотр невролога (08.12.09): острый ме-
нингоэнцефалит. 

Осмотр ЛОР-врача (08.12.09 г.): хрониче-
ская двусторонняя сенсоневральная тугоухость 
3–4 ст., слухопротезирование. Острой патоло-
гии со стороны носоглотки, ушей не выявлено. 
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Осмотр офтальмолога (08.12.09 г.): кера-
топатия, ангиопатия сетчатки обоих глаз. 

08.12.2009 г. ухудшение состояния, развились 
судороги тонико-клонического характера. Больной 
переведен в отделение реанимации, где продолже-
но обследование и лечение больного, проведены 
повторные осмотры неврологом, инфекционистом. 
Динамика состояния больного отрицательная, усу-
губилось нарушение сознания, сохранялась ригид-
ность затылочных мышц, синдром Кернига. 

Спинномозговая жидкость (08.12.09 г.): на 
токсоплазмоз — отрицательно. 

Биохимический анализ крови (09.12.09 г.): би-
лирубин — 14,6 мкмоль/л, мочевина — 7,1 ммоль/л, 
общий белок — 78 г/л, калий — 4,3 ммоль/л. 

Спинномозговая жидкость (09.12.09 г.): бес-
цветная, прозрачная, белок — 0,52 г/л, цитоз — 
143/3, глюкоза — 2,9 ммоль/л, лимфоциты — 100 %. 

Консультация инфекциониста ГОИКБ 
(10.12.2009 г.): острый вирусный менингоэнцефалит. 

Осмотр нейрохирурга (11.12.2009 г.): данных об 
острой нейрохирургической патологии не выявлено. 

Компьютерная томография головного моз-
га (11.12.09 г.): в паравентрикулярных облас-
тях выражены проявления имбибиции крови в 
вещество головного мозга. Подобные массив-
ные изменения имеются также в веществе 
мозжечка вокруг червя и ствола мозга. Карти-
на может соответствовать геморрагическому 
процессу в веществе головного мозга, ослож-
нения перенесенного вентрикулита? 

Осмотр консилиума инфекционистов ГО-
ИКБ (11.12.2009 г.): кровоизлияние в вещество 
головного мозга, ушиб головного мозга? 

Осмотр невролога ГОКБ (14.12.2009 г.): 
вирусный неуточненный менингоэнцефалит с 
геморрагическим пропитыванием вещества го-
ловного мозга перивентрикулярно вокруг бо-
ковых желудочков, области мозжечка, ствола 
головного мозга (по данным КТ). 

В дальнейшем продолжена терапия в усло-
виях отделения реанимации, состояние больного 
оставалось на прежнем уровне. 

Биохимический анализ крови (31.12.09 г.): 
общий билирубин — 74,0 мкмоль/л, АЛТ — 248 Ед/л, 
АСТ — 60 Ед/л, мочевина — 12,1 ммоль/л, об-
щий белок — 44,2 г/л, калий — 3,6 ммоль/л. 

01.01.2010 г. больной переведен для даль-
нейшего лечения в неврологическое отделение. 

02.01.2010 г. констатирована смерть больного. 
Макроскопическая картина центральной 

нервной системы на аутопсии 
Кости черепа целы. Твердая мозговая обо-

лочка перламутровая. Масса головного мозга — 
1260 г. Выраженный студневидный отек мяг-
ких мозговых оболочек, полнокровие. Голов-
ной мозг форму на столе держит. Сосуды ос-
нования мозга тонкостенные, зияют, бляшек 
нет, просвет свободен. При разрезе ткань мозга 
издает дробный хруст (как будто в ткани мозга 
множество мелких льдинок). В больших полу-
шариях головного мозга граница между серым 
и белым веществом стерта, нечеткая. Выраже-
но полнокровие мелких сосудов. Вещество мозга 
отечно, тянется за ножом. Белое вещество обоих 
полушарий головного мозга на всем протяжении 
очень дряблое, с множественными мелкими 
очажками размягчения серо-желтого цвета, мес-
тами с мелкими кистозными полостями диамет-
ром до 0,1 см. Боковые желудочки расширены, 
эпендима их разрыхлена, малокровная, в просве-
те мутная жидкость объемом 10 мл. Сосудистые 
сплетения малокровны. В мосту и продолгова-
том мозге аналогичные очажки размягчения 
диаметром до 0,1 см. Ткань мозжечка на разрезе 
похрустывает. Мозжечок дряблый, на разрезе 
древовидного строения, в области ядерных зон с 
мелкими очажками размягчения диаметром до 
0,1 см. На миндалинах мозжечка странгуляцион-
ная борозда от вклинения. 

Гистологическое исследование головного мозга 
Выраженный периваскулярный, перицел-

люлярный отек, дистрофия нейроцитов, пол-
нокровие сосудов, периваскулярная рассеянная 
лимфогистиоцитарная инфильтрация с приме-
сью макрофагов. 

Диффузный кальциноз стенок сосудов 
(пылевидный, слоистый) в виде кольцевидных 
отложений солей кальция между адвентицией, 
средней оболочкой и пограничной мембраной 
глии, кальцинаты определяются в стенках арте-
рий среднего и мелкого калибра, в стенках ка-
пилляров (рисунок 1), а также встречаются еди-
ничные кальцинированные вены (рисунок 2). 

 

                               
         Рисунок 1 — Базальные ганглии (x200)                     Рисунок 2 — Кора больших полушарий (x200) 
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Кроме того, соли кальция обнаружены в 
веществе головного мозга в виде скоплений в 
форме глыбок (рисунок 3), различной величи-
ны округло-овальных петрификатов по типу 
псаммом и пылевидных частиц, которые вид-
ны по ходу капилляров, вокруг отдельных 
мелких сосудов с образованием муфт петри-

фикатов (гомогенные кольца насыщенно сине-
фиолетового цвета). 

Отмечается кальциноз нейроцитов, осо-
бенно выраженный в области подкорковых 
ядер и в зубчатых ядрах мозжечка (рисунок 4). 
Обширные очаги сетчатого разрежения, мел-
кие очаги некрозов со скоплением зернистых и 
гиалиновых шаров по периферии.  

 

                       
          Рисунок 3 — Базальные ганглии, (x200)                    Рисунок 4 — Мозжечок, зубчатые ядра (x200) 

 
 
Сохраненные нейроциты с выраженной дис-

трофией и дегенерацией, апоптозом, в стволе моз-
га множественная нейральная вакуолизация. 

В мягких мозговых оболочках разволокне-
ние, отек, полнокровие, периваскулярная рас-
сеянная лимфогистиоцитарная инфильтрация, 
плазматическое пропитывание стенок сосудов 
с диапедезом эритроцитов. 

Со стороны других органов и систем: ише-
мическая болезнь сердца с диффузным сетчатым 
кардиосклерозом, нестенозирующий атеросклероз 
коронарных артерий, атеросклероз аорты без 
признаков кальциноза.  

Заключение 
Данный ретроспективный анализ подтвер-

дил необходимость внимательного изучения 
каждого секционного случая в практике врача-
патологоанатома, а также важность преемст-
венности знаний между патологом и клиници-
стом в повседневной работе. 

В связи с ограниченными возможностями 
районного стационара, к сожалению, невозмож-
но было подтвердить наличие болезни Фара на 
основании биохимического (Ca2+) и гормональ-
ного (паратгормон) анализа крови. Однако дан-
ные морфологические изменения, вполне специ-
фические для болезни Фара, позволили выявить 
наличие редкой патологии посмертно. 

Представленные данные и результаты ис-
следования могут быть интересны неврологам, 
нейрохирургам, врачам-рентгенологам и дру-
гим врачам, ведь, несмотря на отсутствие дос-
товерно подтвержденной патогенетической те-
рапии болезни Фара, ранняя диагностика дан-
ного заболевания и правильно подобранная 
симптоматическая терапия позволят значи-

тельно улучшить качество жизни пациентов с 
этой патологией. Более того, каждый клиниче-
ски подтвержденный случай болезни Фара 
приблизит нас к понимаю этиологии и патоге-
неза данной патологии, и позволит разработать 
эффективную терапию в будущем. 
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