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АННОТАЦИЯ
Введение. Болезнь Фара — редкое идиопатическое нейродегенеративное заболевание, при котором происходит 

кальцификация структур головного мозга (базальных ганглиев, зубчатых ядер мозжечка и коры больших полушарий), 
приводящая к прогрессирующему нарушению функций нервной системы. Случаи развития врождённой катаракты 
не описаны.

Цель. Описание клинического случая болезни Фара у ребёнка: наблюдение и лечение.
Материал и методы. У ребёнка 9 лет на обоих глазах (OU) выявлена врождённая атипичная прогрессирующая 

обменная катаракта. Проведено обследование и факоаспирация врождённой катаракты (ВК) с имплантацией интрао-
кулярной линзы (ИОЛ) HOYA 23,0 D на обоих глазах. 

Результаты. До операции рефракция правого глаза (ОD) составляла sph+2,0 cyl+1,5 ax 107, рефракция левого 
глаза (ОS) — sph+0,25 cyl+1,25 ax 74. Максимально корригированная острота зрения (МКОЗ) правого глаза была равна 
0,3, левого глаза — 0,1. Хрусталик на обоих глазах диффузно мутный с атипичными включениями звёздчатой формы. 
Общая и ритмическая электроретинография (ЭРГ) справа были в норме, общая ЭРГ слева незначительно снижена, 
а ритмическая ЭРГ была в пределах нормы. Зрительно-вызванные потенциалы (ЗВП), проведённые в условиях меди-
каментозного сна, позволили выявить снижение активности проведения возбуждения по зрительному пути на обоих 
глазах. Внутриглазное давление (ВГД) справа составило 20 мм рт. ст., слева — 19 мм рт. ст.

Передне-задняя ось (ПЗО) правого глаза была равна 22,60 мм, левого глаза — 22,62 мм. В послеоперационном 
периоде наблюдалась экссудативно-пролиферативная реакция. МКОЗ увеличилась до 0,6–0,7 на обоих глазах. 

Заключение. У детей с болезнью Фара возможно развитие врождённой атипичной катаракты. Учитывая частичный 
характер помутнения хрусталика и возможность его прогрессирования с резким снижением остроты зрения, необ-
ходимо динамическое обследование ребёнка с широким зрачком для выявления начальных изменений хрусталика 
и своевременного направления на хирургическое лечение. В раннем послеоперационном периоде имеется риск раз-
вития экссудативно-пролиферативных реакций. 
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ABSTRACT
INTRODUCTION: Fahr disease is a rare idiopathic neurodegenerative disorder characterized by the calcification of the basal 

ganglia, cerebellar dentate nuclei, and surrounding white matter leading to progressive nervous system dysfunction. Cases of 
congenital cataracts are not described. 

AIM: To describe a clinical case of congenital cataract in a pediatric patient with Farh disease. 
MATERIAL AND METHODS: Congenital atypical progressive metabolic cataract was diagnosed in a 9-year-old child. 

Congenital cataract extraction with intraocular lens implantation was performed. 
RESULTS: Refraction before operation was sph+2.0 cyl+1.5 ax 107 and sph+0.25 cyl+1.25 ax 74, respectively. The 

preoperative visual acuity for both eyes was 0.5 log MAR and 1.0 log MAR, respectively. Crystalline lenses were cloudy with 
atypical star-shaped infusions. Full-field electroretinogram (ERG) a-wave and b-wave were normal for OD and abnormal 
for OS, and flicker ERG was normal for both eyes. Visually evoked potentials were prolonged for both eyes. The intraocular 
pressure was normal for both eyes. The axial lengths were 22.60 mm and 22.62 mm, respectively. Exudative reaction was 
noted postoperatively, and the logMar visual acuity improved to 0.2 for both eyes. 

CONCLUSION: Congenital cataracts may be diagnosed in patients with Fahr disease. Dynamic examination of the child with 
a wide pupil is necessary to identify initial changes in the lens and to refer him/her for surgical treatment. There is an increased 
risk of exudative reactions in the early postoperative period.
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КЛИНИЧЕСКИЕ СЛУЧАИ

ВВЕДЕНИЕ
Болезнь Фара — редкое идиопатическое нейродеге-

неративное заболевание, при котором происходит каль-
цификация структур головного мозга (базальных ганглиев, 
зубчатых ядер мозжечка и коры больших полушарий), при-
водящая к прогрессирующему нарушению функций нерв-
ной системы [1–8]. Заболевание впервые было описано 
немецким неврологом Карлом Фаром в 1930 году и харак-
теризовалось проявлениями паркинсонизма, повышенной 
мышечной ригидностью, тремором конечностей, который 
проявлялся только в покое и во сне (паркинсонический 
тремор) и исчезал при произвольных движениях; гиперки-
незами, такими как хорея, гемибаллизм, атетоз, различ-
ные тики, эписиндромом или судорожными припадками. 
На втором месте по частоте распространения встречают-
ся когнитивные нарушения, проявляющиеся нарушением 
памяти, социальной адаптации и симптомами, напоми-
нающими деменцию. Иногда присоединяются мозжечко-
вые симптомы в виде неуверенности походки, нарушения 
равновесия. Со стороны органа зрения, по данным литера-
туры, отмечены случаи только кератопатии и ангиопатии 
сетчатки обоих глаз [9–12]. Случаи развития врождённой 
катаракты в литературе не описаны. 

В основе заболевания лежит нарушение кальций-
фосфорного метаболизма. Причины, из-за которых воз-
можно развитие болезни, точно не установлены. Однако 
известно, что огромное влияние на её возникновение 
имеют нарушения работы щитовидной, паращитовидной 
желёз, приводящие к сбою в обменных процессах каль-
ция и фосфора. Существует мнение, что синдром Фара 
является следствием генетических нарушений в результа-
те мутации гена, отвечающего за обмен кальция [13–15].

Цель. Описание клинического случая болезни Фара 
у ребёнка: наблюдение и лечение.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
В детское отделение НМИЦ глазных болезней им. 

Гельмгольца 22 апреля 2019 г. поступил ребёнок 9 лет 
(дата рождения 07.09.2010) с диагнозом «двусторонняя 
врождённая атипичная прогрессирующая катаракта об-
менного характера, гиперметропия слабой степени, ги-
перметропический астигматизм, оперированное сходяще-
еся косоглазие, обскурационная амблиопия, дисфункция 
зрительного пути». 

Анамнез: ребёнок от первой беременности (матери 
34 года), после экстракорпорального оплодотворения 
(ЭКО). Роды первые, путём кесарева сечения на 38-й не-
деле. Вес ребёнка при рождении составлял 2980 грамм. 
Наблюдался у невролога с диагнозом «перинатальная 
энцефалопатия (ПЭП) гипоксически-ишемического типа 
в форме синдрома двигательных расстройств». В декабре 
2012 г. проведена компьютерная томография головного 
мозга. Заключение: компьютерная томография признаков 

очаговых изменений не выявила. Имеются последствия 
перенесённой перинатальной травмы, двусторонний гай-
морит, этмоидит. В октябре 2018 г. проведена повторная 
компьютерная томография, при этом выявлена картина 
симметричных участков обызвествления в области ба-
зальных ядер, субкортикальном белом веществе и зуб-
чатых ядрах мозжечка, что соответствует проявлениям 
болезни Фара, токсико-метаболические нарушения (?). 

В десятимесячном возрасте ребёнка родители обрати-
лись к офтальмологу с жалобами на косоглазие на правом 
глазу, была рекомендована очковая коррекция. Ребёнок 
очки не носил. В апреле 2013 г. в возрасте 3 лет ребёнок 
был направлен в Детскую краевую клиническую боль-
ницу г. Краснодара, где был прооперирован по поводу 
сходящегося косоглазия обоих глаз. Назначена очковая 
коррекция. С трёхлетнего возраста посещал специализи-
рованный детский сад, где проходил аппаратное лече-
ние. У офтальмолога по месту жительства до мая 2018 г. 
не наблюдался. Согласно данным амбулаторной карты 
из специализированного детского сада, в 2016–2017 гг. 
показатели были следующими: МКОЗ правого глаза 
0,5–0,6, левого глаза — 0,5–0,7. Со слов мамы, сниже-
ние остроты зрения стали отмечать с декабря 2017 г. 
В сентябре 2018 г. МКОЗ правого глаза составляла 0,4, 
левого глаза — 0,4–0,5. Ребёнок был консультирован 
в Межотраслевом научно-техническом комплексе (МНТК) 
«Микрохирургия глаза имени академика С.Н. Федорова» 
в г. Краснодаре. Тогда был поставлен следующий диа-
гноз: «OU врождённая катаракта, гиперметропия сред-
ней степени, сложный гиперметропический астигматизм 
прямого типа, амблиопия высокой степени». Из МНТК 
г. Краснодара больной был направлен на консультацию 
в НМИЦ глазных болезней им. Гельмгольца, где после 
осмотра в поликлинике было рекомендовано хирургиче-
ское вмешательство в объёме факоспирации врождённой 
катаракты с имплантацией ИОЛ на обоих глазах. В но-
ябре 2018 г. в отделе патологии глаз у детей, учитывая 
неадекватное поведение ребёнка, офтальмологическое 
обследование было проведено под наркозом. В ходе 
обследования выявлен частичный характер помутнения 
с возможностью проведения детальной офтальмоскопии, 
в связи с чем хирургическое лечение не было проведено. 
Рекомендовано наблюдение в динамике с проведением 
лазерплеоптического лечения курсами 1 раз в 6 месяцев 
и медикаментозного мидриаза 1 раз в 3 дня, а также до-
обследование ребёнка генетиками для исключения мета-
болической природы помутнения хрусталиков. 

В январе 2019 г. ребёнок обследован в г. Майко-
пе. Обнаружено значительное снижение паратгормона 
до 6,79 пг/мл (при норме 12,00–65,00). При повторной 
компьютерной томографии установлена стабильная дина-
мика симметричных участков обызвествления в области 
базальных ганглиев, субкортикальном белом веществе 
мозга и зубчатых ядрах мозжечка. Томограмма может 
соответствовать болезни Фара. Была рекомендована 
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клинико-лабораторная корреляция. В апреле 2019 г. у ре-
бёнка было отмечено снижение зрения и прогрессирова-
ние помутнения хрусталиков. Ребёнок госпитализирован 
в детское офтальмологическое отделение для проведе-
ния хирургического лечения. 

РЕЗУЛЬТАТЫ 
По результатам проведённого перед операцией ком-

плексного офтальмологического обследования острота 
зрения составляла: ОD 0,2 sph+1,0=0,3; ОS 0,1 н/к. Показа-
тели рефракции были следующими: ОD sph+2,0 cyl+1,5 ax 
107; ОS sph+0,25 cyl+1,25 ax 74. Установлено непостоян-
ное альтернирующее косоглазие. Конъюнктива бледно-
розовая, роговица прозрачная, передняя камера средней 
глубины, равномерная, радужка структурна, зрачок кру-
глый, расположен центрально. Хрусталик на обоих глазах 
диффузно мутный с атипичными включениями звёздчатой 
формы. Стекловидное тело не просматривается, рефлекс 
с глазного дна розовый, детали за флёром. 

Получены следующие результаты тонометрии: при из-
мерении на правом глазу внутриглазное давление состав-
ляло 20 мм рт. ст., на левом глазу — 19 мм рт. ст. По ре-
зультатам ультразвукового исследования передне-задняя 
ось правого глаза была равна 22,60 мм (в 8 лет 21,4 мм), 
левого глаза — 22,62 мм (в 8 лет 21,6 мм). Заметны еди-
ничные плавающие помутнения в стекловидном теле, от-
слойка сетчатки не определяется.

Проведены электрофизиологические исследования. 
Данные электроретинограммы (ЭРГ) справа были следую-
щими: волна «a» с амплитудой 56 мкВ за 21 мс, волна «b» 
амплитудой 90 мкВ за 42 мс, ритмическая ЭРГ с амплиту-
дой 11 (14) мкВ. Показатели ЭРГ слева были другими: вол-
на «a» с амплитудой 20 мкВ за 20 мс, волна «b» с пиком 
52 мкВ за 42 мс, ритмическая ЭРГ с пиком 11 (14) мкВ. 

Зрительно-вызванные потенциалы (ЗВП) при бодр-
ствовании на правом глазу имели амплитуду 13,6 (21) мкВ, 
латентность 93–118 (106) мс. При измерении на левом 
глазу амплитуда ЗВП составляла 11 (18) мкВ, латентность 
95–117 (100) мс. 

Заключение: общая и ритмическая ЭРГ справа (ОD) 
в норме, общая ЭРГ слева (ОS) незначительно снижена, 
РЭРГ в пределах нормы.

Зрительно-вызванные потенциалы на обоих глазах по-
казали, что снижена активность проведения возбуждения 
по зрительному пути. 

4 февраля 2019 г. на левом глазу проведена фако-
аспирация врождённой катаракты с имплантацией интра-
окулярной линзы HOYA 23,0 D.

24 апреля 2019 г. на правом глазу выполнена фако-
аспирация врождённой катаракты с имплантацией интра-
окулярной линзы HOYA 23,0 D. Катаракту удаляли методом 
факоаспирации на офтальмологической хирургической 
системе «Мегатрон S3» (Geuder) через тоннельный рого-
вичный разрез с применением одноразовых ножей 1,2 мм 

и 2,75 мм и вискоэластиков (Provisc, Viscoat). Интраоку-
лярная линза HOYA 23,0 D имплантирована в капсульный 
мешок. Каких-либо особенностей и осложнений во время 
операции не было.

В послеоперационном периоде в ранние сроки (на 3-й 
день после операции на ОS и на 2-й день после опера-
ции на ОD) отмечена экссудативно-пролиферативная ре-
акция с формированием тяжей и нитей фибрина. На фоне 
проведённой активной противовоспалительной терапии, 
включающей инстилляции кортикостероидных и нестеро-
идных противовоспалительных препаратов, мидриатиков, 
субконъюнктивальных инъекций ферментных препаратов, 
а также физиотерапевтического лечения (магнитотерапия 
с кортикостероидами и ферментными препаратами), отме-
чена положительная динамика с полным рассасыванием 
нитей фибрина и восстановлением круглой формы зрачка. 

При выписке из отделения отмечено, что на обоих гла-
зах роговица прозрачная, передняя камера средней глу-
бины, равномерная, зрачок круглый, расположен в цен-
тре, положение ИОЛ правильное. При офтальмоскопии 
глазного дна патологии не выявлено. Острота зрения пра-
вого глаза составляла 0,4 sph+2,0 cyl+1,5 ax 107=0,6–0,7. 
Острота зрения левого глаза составляла 0,3–0,4 sph+0,25 
cyl+1,25 ax 74=0,6–0,7. 

Рекомендовано продолжить местную противовоспа-
лительную терапию по месту жительства, плеоптическое 
лечение 3 раза в год, попеременная окклюзия, очковая 
докоррекция.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
У детей с болезнью Фара возможно развитие врож-

дённой атипичной катаракты обменного характера. Учи-
тывая частичный характер помутнения хрусталика и воз-
можность его прогрессирования с резким снижением 
остроты зрения необходимо динамическое обследование 
ребёнка в условиях медикаментозного мидриаза для вы-
явления начальных изменений хрусталика и своевремен-
ного направления на хирургическое лечение. В раннем 
послеоперационном периоде имеется риск развития экс-
судативно-пролиферативных реакций.
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