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Fahr 综合征的影像学分析
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摘摇 要:摇 目的摇 探讨表现为癫痫的 Fahr 综合征患者的临床特点及 CT 表现。 摇 方法摇 分析 12 例患者的临床

特点、影像学及实验室资料,明确诊断及时治疗。 摇 结果摇 12 例患者经口服或静脉补充钙、镁痊愈出院。 摇 结论

甲状旁腺功能减退致 Fahr 综合征主要表现为癫痫样发作,常误诊为癫痫,头颅 CT 特征性表现为颅内对称性广泛

性钙化,结合血低磷高钙以及血甲状旁腺激素水平降低即可诊断。
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摇 摇 Fahr 综合征是指由如原发性、继发性和假性甲

状旁腺功能低下等其它疾病引起的基底节钙化综合

征,主要表现为手足搐搦和癫痫样发作,易误诊为癫

痫而延误治疗。 现将本院 2007 年 7 月 ~ 2009 年 10
月期间收治的 12 例患者临床资料报道如下。

1摇 资料与方法

1. 1摇 一般资料

本组患者 12 例,其中男 8 例,女 4 例,年龄 21 ~68
岁,病程1 年 ~30 年。 2 例患者病前有甲状腺手术病史。
1. 2摇 临床表现

8 例病人均表现为癫痫样发作(全身强直阵挛

发作、自动症、部分复杂性发作等多种表现形式),
首次癫痫发作至确诊时间为 1 ~ 30 年,平均 12. 2
年,8 例长期使用卡马西平、苯妥因钠及丙戊酸钠等

药物抗癫痫治疗,控制不佳。 7 例有反复手足搐搦

史。 4 例有精神症状,主要表现为焦虑不安、躁动、
谵妄、幻觉。 5 例有智力受损,韦氏智力量表评分

45 ~ 78 分。 病理征均为阴性。 Chvostek 征阳性 5
例,Trousseau 征阳性 4 例。
1. 3摇 影像学表现

CT 均示颅内对称性广泛性钙化,其中 12 例有

基底节及小脑齿状核钙化,10 例有丘脑钙化,6 例有

大脑半球皮、髓质交界区对称性片状或带状钙化。
双侧尾状核头、体部分别呈倒八字型改变,丘脑呈对

称性三角形钙化。 小脑齿状核钙化呈圆括弧形或斑

点状,大脑半球皮、髓质交界区钙化呈条索状或斑片

状,CT 值为 75 ~ 200 Hu,皮质区正常。
MRI 表现为 4 例双侧小脑半球、双尾状核、内

囊、双丘脑区见多发性短 T1 等 T2 信号,2 例双侧脑

室周围脑白质见大片不规则长 T2 信号,增强后无明

显强化(图 1)。

图 1摇 Fahr爷综合征的影像学

A:双侧尾状核、豆状核、丘脑、额叶见多发对称性钙化灶(CT);B 和 C:双侧尾状核、豆状核、丘脑见多发短 T1 等 T2 信号灶(MRI)
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1. 4摇 实验室检查

12 例患者均有血钙减低血磷增高,血钙 0. 50 ~
1. 90 mmol / L(正常值2. 0 ~2. 6 mmol / L),血磷1. 85 ~
3. 18 mmol / L (正常值 0. 86 ~ 1. 78 mmol / L)。 3 例患

者血 镁 降 低。 血 甲 状 旁 腺 激 素 水 平 0. 1 ~
1. 20 pmol / L(正常值 1. 48 ~ 7. 63 pmol / L)。 甲状腺

功能正常。 脑电图轻度异常 2 例,中度异常 5 例,重
度异常 2 例。

2摇 结摇 摇 果

全部病例一经确诊,立即静脉补充钙剂并口服

维生素 D3 治疗,低血镁患者予静脉补硫酸镁,经治

疗 3 ~ 20 天 8 例均未再抽搐。 复查血钙血磷血镁均

正常,全部病例坚持口服补钙及维生素 D3 治疗。

3摇 讨摇 摇 论

Fahr 综合征首先由 Fahr 于 1930 年报告,该综

合征罕见,多呈常染色体显性或隐性遗传,也有散发

病例。 一般于 40 岁以前发病,男女无差别,临床表

现主要有癫痫、智能障碍、精神障碍、锥体外系表现、
小脑症状等,也可无临床表现。 病理改变主要为不

伴动脉硬化的小血管钙化,故又称为特发性非动脉

硬化性脑小血管钙化症或特发性家族性脑血管亚铁

钙盐沉积病。 病理表现为纹状体、苍白球、齿状核、
大脑小脑的灰白质交界处广泛的、对称性的终末小

动脉、静脉周围的钙盐沉着,此外还可有亚铅、磷、
铁、铝、镁、钾等盐类沉着[1 ~ 4]。
3. 1摇 Fahr 综合征影像学特点

CT 表现[5]:(1) 基底节钙化:主要累及苍白球、
壳核、尾状核头及体部,呈“八冶字形,为两侧对称性

分布。 (2) 丘脑钙化:呈对称性三角形。 (3) 小脑

齿状核钙化:呈括号形或不对称形片状钙化。 (4)
额、顶、颞、枕叶皮髓交界区呈对称性点状、片状或条

带状钙化。 (5) 侧脑室体部旁“火焰冶状、“骨针冶状
钙化。 (6) 脑干钙化。 CT 亦可显示脑萎缩。 CT 提

示多部位对称性钙化为诊断的主要根据[1 ~ 4]。
MRI 表现:双基底节钙化斑在 T1、T2 像均表现

为黑色低信号,不如 CT 清楚,需改用 GRE 序列才

能与 CT 相近。 钙化区内的胶质增生与囊变在 SE
序列上呈长 T1 与长 T2 信号,范围与 CT 钙化区相

同,结合水则呈短 T1、短 T2[6,7,8]。
PET 表现:患者双侧基底节、双侧大脑皮质的局

部脑血流量明显减少,局部葡萄糖含量也减少[9]。
3. 2摇 治疗

临床表现为“癫痫冶样发作,原来由于未行 CT
检查,且未行血钙磷、甲状旁腺激素检查,长期以来

一直按原发性癫痫予以抗癫痫药物治疗,治疗效果

差,后检查发现患者甲状旁腺功能减退而诊断为

Fahr 综合征。 有些疾病如线粒体脑肌病、皮肤类脂

蛋白沉积症也可发生基底节钙化。 此外炎症、血管

因素、脑缺氧缺血、癫痫发作和长期抗癫痫药应用也

可诱发此病。 本病目前无特效治疗,予以补钙、维生

素 D3 及对症治疗。
甲状旁腺功能低下致使钙磷代谢紊乱是本组病例

的重要发病因素。 临床上如遇癫痫样发作而抗癫痫治

疗效果不佳者,应及时行头颅影像学检查,检测血钙、
血磷、甲状旁腺素水平,以尽早确诊,避免延误治疗。
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