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Аннотация. Когнитивные нарушения – субъективно и/или объективно выявляемое 
ухудшение познавательных функций (таких как, речь, память, гнозис, праксис, мышление 
и др.) по сравнению с исходным индивидуальным или средним возрастным и 
образовательным уровнями вследствие структурных, метаболических, токсических 
повреждений головного мозга, влияющее на эффективность обучения и 
профессиональной, бытовой, социальной деятельности. Изучение этиопатогенеза, 
совершенствование диагностики и лечения нарушения высших мозговых функций  
является актуальной проблемой неврологии. В статье представлен обзор литературных 
данных встречаемости когнитивной дисфункции различной степени выраженности у 
больных с идиопатической симметричной кальцификацией базальных ганглиев, их 
морфо-функциональной обоснованности при заболевании.   
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Abstract. Cognitive impairment is a subjectively and/or objectively detectable deterioration of 
cognitive functions (such as speech, memory, gnosis, praxis, thinking, etc.) compared with the 
initial individual or middle age and educational levels as a result of structural, metabolic, toxic 
brain injuries, influencing the effectiveness of education and training, home and social activity. 
The study of etiology and pathogenesis, improving diagnosis and treatment of disorders of higher 
brain functions is an urgent problem of neurology. The article provides an overview of the 
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literature data of occurrence of cognitive dysfunction of varying severity in patients with 
idiopathic symmetrical calcification of basal ganglia, their morpho-functional substantiation with 
the disease. 
Key words: cognitive impairment; dementia; disease Farah; basal ganglia. 

 
В настоящее время нарушение 

интеллектуально-мнестических функций при 

заболеваниях головного мозга является актуальной 

медико-социальной проблемой. Когнитивные 

нарушения существенно снижают качество жизни, 

как самого больного, так и его семьи; являются 

социально-экономическим и эмоциональным 

бременем современного общества. 
С возрастанием средней продолжительности 

жизни и старением населения всего мира в целом 

когнитивные нарушения различной степени 

выраженности постепенно становятся 

приоритетными нозологическими единицами для 

врачей различных специальностей [6]. 

Говоря об интеллектуально-мнестической 

дисфункции, необходимо четко понимать морфо-

функциональную организацию когнитивного 

процесса. Так, во второй половине XX века 

выдающийся советский ученый А. Р. Лурия 

предложил свою теорию системной динамической 

локализации высших мозговых функций. 

Основываясь на ней, строгой топографической 

связи высших мозговых функций человека с 

определенными структурами головного мозга нет.  

Когнитивные способности обеспечиваются 

интегрированной деятельностью всего головного 

мозга. Согласно этой теории, разные структурные 

единицы головного мозга не являются 

равноценными, и каждый отдел головного мозга 

вносит свой специфический вклад в  формирование 

когнитивной деятельности в целом [5]. 

В связи с предположительной ролью той или 

иной церебральной единицы, головной мозг 

разделен на три так называемых функциональных 

блока: первый (или нейродинамический 

функциональный блок), второй и третий. По теории 

А. Р. Лурия, нейродинамический блок включает 

восходящую часть ретикулярной формации, 

лимбическую систему, неспецифические ядра 

зрительных бугров и другие подкорковые 

структуры. Данные анатомические структуры 

ответственны за мотивационно-эмоциональное 

обеспечение высших мозговых функций, 

оптимальный уровень бодрствования, 

концентрацию и устойчивость внимания. 

Соответственно, поражение структур первого 

функционального блока приведет к увеличению 

времени реакции на внешние раздражители, что, в 

свою очередь, будет наблюдаться в замедленности 

всех когнитивных процессов: снижение 

способности концентрировать внимание в течение 

определенного времени, необходимого для 

выполнения работы, рассеянность внимания,  

повышенная утомляемость [1, 12].  

 К церебральным единицам, включенным во 

второй функциональный блок, относятся вторичные 

и третичные зоны корковых анализаторов 

соматической чувствительности, слуха и зрения. 

Его функция заключается в приеме, распознавании 

и хранении информации, полученной от 

рецепторного аппарата из внешнего и внутренного 

мира. При повреждении структур, относящихся ко 

второму функциональному блоку, нарушается такая 

высшая мозговая функция, как гнозис. Так, при 

поражении коркового центра слуха, 

располагающегося в височной доле каждого 

полушария, возможно появление слуховых агнозий, 

теменной доли с корковыми центрами 

чувствительности – соматических агнозий, 

затылочной доли с корковым представительством 

зрения – зрительных агнозий. Нельзя забывать и о 

развитии апраксии, так как нарушение схемы тела и 

пространственных представлений об окружающем 

мире приводят к трудностям при совершении 

целенаправленных движений [1, 5, 12]. 

Третий функциональный блок образован 

премоторной и префронтальной корой лобных 

долей головного мозга, основной функцией 

которых является регуляция произвольной 

деятельности человека с постановкой четкой 

цели, выработкой плана для достижения 

поставленной цели и контролем получаемых 

результатов. Повреждение структур третьего 

блока приведет к когнитивным нарушениям 

дизрегуляторного характера, что будет 

заключаться в трудностях определения цели, 

нарушении программирования деятельности и 

недостаточности функции контроля результата. 

Клинически это проявляется в снижении 

мотивации и инициативности, невозможности 

выполнения работы на том или ином этапе 

(некими «застреваниями») и повышенной 

отвлекаемости, и импульсивности [5]. 

Теория системной динамической 

локализации высших мозговых функций, 

разработанная А. Р. Лурия и другими 

исследователями в 60-70 годах прошлого 

столетия, не потеряла своей актуальности и 
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сегодня. Ряд экспериментальных и клинико-

инструментальных исследований последних 20 

лет с применением самой передовой техники по 

динамической и функциональной визуализации 

головного мозга позволили несколько по-новому  

рассмотреть морфо-функциональную 

организацию когнитивного процесса. В первую 

очередь речь идет о так называемых «фронто-

подкорковых нейронных кругах», которые 

следуют параллельно моторному кругу, но 

соединяют между собой отдельные участки коры 

лобной доли, ядра таламуса, субталамические 

ядра и структуры полосатого тела [1, 5, 12]. 

В литературных источниках есть описание 

пяти лобно-подкорковых кругов, три из которых 

имеют тесную связь с обеспечением когнитивной 

деятельности человека [5, 14]. В частности, речь 

идет о дорсолатеральном префронтальном (или 

дорсальном когнитивном) круге, который берет 

свое начало и заканчивается в конвекситальном 

отделе лобной коры, и имеет связи с 

дорсолатеральной головкой хвостатого ядра [5]. 

Дорсальный когнитивный круг участвует в 

реализации сложных когнитивных функций, 

которые требуют напряженного внимания и 

последовательного переключения с одного этапа 

деятельности на другой. При недостаточности 

данного круга у человека появляются трудности 

инициации когнитивной деятельности 

(появляется, так называемая, брадифрения), 

инертность и персеверации [5, 14]. 

Латеральный орбитофронтальный (или 

вентральный когнитивный) круг начинается и 

заканчивается в базальных отделах коры лобной 

доли и связан с вентролатеральным хвостатым 

ядром [5]. Он принимает участие в социально-

значимой регуляции поведения человека:  

обеспечивает торможение неадекватных 

поведенческих реакций в какой-либо конкретной 

ситуации [14]. При его поражении возникает 

излишняя импульсивность, расторможенность, 

снижение чувства дистанции, некритичность и 

синдром навязчивых состояний. 

Медиальный фронтальный (или 

лимбический) круг берет свое начало и 

заканчивается в передней поясной извилине, и 

имеет связь с вентральной частью стриатума. Он 

тесно связан с лимбическими структурами и 

участвует в обеспечении эмоциональной и 

мотивационной регуляции поведения человека  

[1, 5, 14]. При его дисфункции возникают 

аспонтанность, апатико-абулический синдром, 

эмоциональное безразличие к происходящему и, в 

крайних случаях, акинетический мутизм [5].  

Как видно из выше изложенного, все лобно-

корковые круги пересекают общие для них 

структуры, немаловажное место среди которых 

занимают базальные ганглии: полосатые тела, 

бледный шар, черная субстанция и зрительные 

бугры, – играющие существенную роль в 

обеспечении когнитивной деятельности. В связи с 

этим, целый ряд патологических состояний 

вещества головного мозга, обусловленные 

различными этиологическими факторами 

(сосудистые, метаболические, токсические, 

гериатрические и дегенеративные), способны 

инициировать высшую мозговую дисфункцию. 

На сегодняшний день современной науке 

известно великое множество 

нейродегенеративных заболеваний головного 

мозга, связанных с развитием когнитивных 

нарушений вплоть до деменции, в основе 

которых лежит преимущественное поражение 

подкорковых ганглиев, в частности, 

идиопатическая симметричная кальцификация 

базальных ганглиев или болезнь Фара.  

Первое упоминание о симметричной 

кальцификации базальных ганглиев и зубчатых 

ядер мозжечка относится к трудам немецкого 

невропатолога K. T. Fahr, который в 1930 году 

клинически описал несколько случаев слабоумия 

у взрослых людей с неатеросклеротическим 

симметричным отложением солей кальция и 

железа в подкорковых структурах, выявленных 

позднее при патологоанатомическом вскрытии 

[15, 17, 18]. Неатеросклеротический 

симметричный кальциноз базальных ганглиев и 

ядер мозжечка впоследствии получил его имя – 

болезнь Фара. 

Болезнь Фара (син. феррокальциноз сосудов 

головного мозга) – редкое нейродегенеративное 

заболевание головного мозга, характеризующееся 

идиопатической двухсторонней симметричной 

неатеросклеротической кальцификацией коры 

полушарий, базальных ганглиев и зубчатых ядер 

мозжечка, связанное с отложением солей кальция 

и других минералов в стенках мелких артерий и 

артериол, а также в вещество головного мозга [4, 

7, 8, 9, 11, 15]. Гистологически соли кальция и 

железа определяются так экстрацеллюлярно, так 

и в периваскулярном пространстве, 

преимущественно вокруг сосудов малого 

калибра, таких как артериолы, капилляры, реже 

вены. По ходу сосудов в мозговой ткани, 

прилежащей к ним, также обнаруживаются 

мелкие обособленные конгломераты солей 

кальция [18]. Скопления кальция имеют свою 

характерную ультраструктуру. Так, по данным A. 
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Guseo и соавт. кальцинаты, обнаруженные в 

церебральной ткани, состоят из тонких нитей 

размером 140-400 мкм. [11]. В составе 

минеральных комплексов выявляются также 

следы мукополисахаридов, алюминия, меди, 

кобальта, свинца, марганца, фосфора, серебра и 

цинка.  Считается, что кальцификация тканей 

головного мозга является скорее маркером 

заболевания, а не первичной причиной 

клинических проявлений [2]. 

Причины формирования кальциевых 

отложений, выявляемых при болезни Фара, и 

патогенетическое значение отложений остаются 

до настоящего времени неясными. Изменений 

обмена кальция и фосфора при  идиопатической 

симметричной  кальцификации базальных 

ганглиев не выявляется, то есть диагностическим 

критерием при болезни Фара является отсутствие 

биохимических нарушений и соматических 

симптомов, характерных для эндокринных, 

митохондриальных, метаболических и других 

системных заболеваний [2, 14]. 

 Согласно ряду авторов, идиопатическая 

двухсторонняя симметричная 

неатеросклеротическая кальцификация базальных 

ганглиев имеет аутосомно-доминантный тип 

наследования с неполной пенетрантностью, 

относится к числу редких болезней, 

распространённость которой составляет менее 1 

случая на 1 000 000 населения [2, 11, 14, 15, 19]. 

Заболевание чаще встречается среди мужчин: 

соотношение мужчин и женщин 2:1 [2]. Есть 

сообщения о спорадической природе заболевания 

без явного семейного анамнеза, а также 

аутосомно-рецессивном и Х-сцепленном типе 

наследования с клиническими проявлениями 

болезни [2, 8, 15]. Первый генетический локус 

наследственных семейных случаев болезни Фара 

был картирован на хромосоме 14q13, второй на 

хромосоме 2q37 и третий выявлен в хромосомной 

области 8q21.1-q11.23 [2, 8, 9, 11, 19]. Судя по 

количественному показателю хромосом, 

выявленных при семейных случаях заболевания, 

можно сказать, что болезни Фара присуща 

генетическая гетерогенность.  

Считается, что прижизненно идиопатическая 

двухсторонняя симметричная 

неатеросклеротическая кальцификация базальных 

ганглиев диагностируется в 1-2 % случаев. Это 

связано с тем, что некоторые случаи болезни Фара 

протекают бессимптомно или не выявляются вовсе, 

скрываясь под маской других нейродегенеративных 

заболеваний или протекая параллельно с ними (в 

частности, речь идет о болезни Паркинсона). Так, 

Goldscheiser и соавт. проведя компьютерную 

томографию головного мозга у 8000 больных, 

обнаружили признаки кальцификации базальных 

ганглиев у 19 пациентов, и только у 6 из них 

имелись клинические признаки болезни Фара [9, 

11]. Еще одним примером редкой встречаемости 

симметричной кальцификации базальных ганглиев 

можно считать работу В. В. Пономарева: из 45 000 

КТ-исследований, проведенных на протяжении  

15 лет, отложение кальция в подкорковых бальных 

ганглиях выявлено у 22 пациентов (что составляет 

0,04 %), клиническая симптоматика отмечалась 

только у 2-их [9].  

Болезнь поражает людей в любом возрасте, но 

обычно клиническая манифестация приходится на 

молодой и средний возраст (от 30 до 60 лет); есть 

данные о развитии заболевания и в детском 

возрасте [2, 13, 14, 18]. Необходимо добавить, что 

идиопатическая форма кальцификации базальных 

ганглиев может протекать и асимптомно, в связи с 

тем, что для появления неврологического 

дефицита общий объём кальцификации должен 

привышать 3,9 см³ [8, 14].  

Заболевание, как правило, проявляется в виде 

прогрессирующего экстрапирамидного синдрома, 

включающего паркинсонизм и гиперкинезы (хорея, 

атетоз, дистония и др.), преходящих или стойких 

пирамидных знаков, мозжечковой симптоматики, 

эпилептических приступов и когнитивных 

нарушений, вплоть до развития деменции 

подкорково-лобного типа [9, 11, 13, 14]. Первыми 

симптомами заболевания часто бывают 

неповоротливость, утомляемость, неустойчивая 

походка, замедленная или растянутая речь, 

дисфагия, непроизвольные движения или 

мышечные крампи; может иметь место недержание 

мочи [2, 14].  

Нейропсихологическое обследование у 

больных с  идиопатической двухсторонней 

симметричной неатеросклеротической 

кальцификацией базальных ганглиев выявляет 

снижение показателей кратковременной и 

долговременной памяти, нарушение аналитико-

синтетических процессов, что связано с 

вовлечением в процесс лобно-подкорковых 

нейронных кругов [5, 13, 14].  

Современными исследователями, активно 

занимавшимися изучением вопроса о 

региональном кровоснабжении мозга при 

массивных внутримозговых кальцификациях, 

подтверждается снижение перфузии мозговых 

структур в зонах обызвествления, что позволяет 

судить о наличии хронической ишемии мозговой 

ткани с развитием когнитивных и двигательных 
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нарушений [16]. Развивающиеся когнитивные 

нарушения ряд авторов объясняют экстенсивным 

типом кальциноза (как первопричина) и 

следующим за ним вторичным нарушением 

метаболизма нервной ткани [9, 11]. На 

молекулярном уровне вторичное повреждение 

тканей мозга вызвано, как отложением кальция и 

других минералов в сосудистой стенке и  

периваскулярном пространстве, так и  

нарушением транспорта железа и индукции 

свободнорадикальных окислительных процессов. 

Вокруг кальцификатов накапливаются 

мукополисахариды и сходные с ними вещества, 

что вызывает прогрессирование минерализации 

базальных ганглиев и приводит к механическому 

сдавлению сосудистого просвета, инициируя 

цикл последующих патологических процессов – 

снижение кровенаполнения сосудов, повреждение 

ткани и дальнейшую минерализацию [2, 10]. При 

снижении мозгового кровоснабжения в области 

кальцификации происходит срыв локальной 

ауторегуляции мозговой ткани, после чего 

запускаются звенья ишемического каскада с 

развитием повреждения тканей в стратегически 

важных зонах (базальных ганглиях) [3]. То есть, в 

данном случае, замыкается определенный 

«порочный» круг. 

Так же одним из важных компонентов в 

повреждении церебральной ткани при 

нейродегенеративных заболеваниях являются 

эффекты моноксида азота и пероксинитрита, 

которые синтезируются всеми клетками 

головного мозга, в том числе нейронами, 

эндотелиальными и глиальными клетками. 

Моноксид азота вырабатывается под действием 

ферментов-синтетаз 1 и 3 типов в ответ на 

повышение внутриклеточного кальция, что 

бывает при окислительном стрессе. Все эти 

события ведут к изменениям мозгового 

кровотока, нарушениям синаптических 

процессов, изменению когнитивных и 

поведенческих функций [13]. 

Таким образом, подкорковые базальные 

ганглии играют весьма существенную роль в 

обеспечении когнитивной деятельности человека. 

Полосатые тела, являются важными 

информационными реле, которые получают 

коллатерали от проводящих сенсорных путей и 

принимают на себя нисходящие влияния со 

стороны различных корковых представительств 

головного мозга. Результат суммации и анализа 

полученной информации полосатые тела через 

систему бледного шара и таламуса передают на 

префронтальные отделы лобных долей головного 

мозга, участвующие в морфо-функциональном 

обеспечении подкорково-лобных нейронных 

кругов [5].  

Поражение полосатых тел или других 

подкорковых структур при идиопатической 

двухсторонней симметричной 

неатеросклеротической кальцификации, 

интегрированных в стриарно-фронтальные связи, 

неизбежно ведет за собой возникновение 

когнитивных нарушений вплоть до развития 

деменции, независимо от возраста пациента.  
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