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Энцефалопатия Хашимото (ЭХ) представляет 
собой редкий нейроэндокринный синдром и рас-
сматривается как аутоиммунное воспалительное 
поражение головного мозга. В мировой литературе 
это заболевание известно как стероид-реактивная 
энцефалопатия, ассоциированная с аутоиммун-
ным тироидитом (steroid responsive encephalopathy 
associated with autoimmune thyroiditis (sreat)), при 
котором терапия кортикостероидами в большин-
стве случаев оказывает значительный положитель-
ный эффект [1]. 

Первые описания синдрома появились в конце 
40-х годов прошлого века в сообщениях о «микседе-
матозном безумии», которое было ошибочно связано 
с метаболическим поражением мозга при гипотире-
озе. Лишь спустя несколько десятилетий было уста-
новлено, что энцефалопатия является не неврологи-
ческим осложнением гипотиреоза или тиреоидита 
Хашимото, а своего рода «параллельным» расстрой-
ством, имеющим, как и тиреоидит, аутоиммунную 
природу. Так в 1966 г. английский невролог Brain и 
соавт. подробно описали симптомы заболевания у 
48-летнего мужчины, страдающего аутоиммунным 
тиреоидитом, у которого наблюдались неоднократ-
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ные преходящие эпизоды гемиплегии, расстройства 
сознания и зрительных нарушений [1]. Высказыва-
лась мысль о возможной роли антитиреоидных анти-
тел в развитии данной патологии, и предлагалось ис-
следовать их уровень во всех случаях необъяснимых 
энцефалопатий.

В настоящее время ЭХ рассматривается как энце-
фалопатия с острым или подострым началом, про-
являющаяся периодически возникающим тремором, 
миоклониями, эпилептическими приступами, атак-
сией, психическими нарушениями, и характеризу-
ющаяся прогрессирующим или волнообразным те-
чением с наличием спонтанных ремиссий, во время 
которых наступает полная или частичная обрати-
мость неврологических и психических расстройств. 
При этом исключается сосудистое, инфекционное, 
опухолевое и другие причины поражения головного 
мозга.

По данным литературы, частота встречаемости 
ЭХ составляет 2,1 на 100 000 населения. Средний 
возраст начала заболевания около 44 лет, причем 
пятая часть всех случаев приходится на лиц моложе 
18 лет. Женщины страдают в 4—5 раз чаще мужчин. 
Длительность заболевания варьирует от 2 до 25 лет. 
Характерно многообразие клинических проявле-
ний болезни, имитирующих картину различных не-
врологических и психиатрических расстройств, не 
зависящих от возрастного фактора. Поэтому из-за 
неспецифичных симптомов и редкости ЭХ распозна-
ется с трудом. Неврологическая симптоматика чаще 
всего дебютирует с тремора, транзиторной афазии, 
эпилептических припадков (табл.1). [2—4,13].
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более распространенными на сегодняшний день ги-
потезами являются: аутоиммунный церебральный 
васкулит, аутоиммунная реакция антитиреоидных 
АТ против клеток мозга, демиелинизирующий про-
цесс с развитием энцефаломиелита, общая мозго-
вая гипоперфузия, отек мозга, прямой токсический 
эффект тиреотропного гормона [3]. Предполага-
ется, что ЭХ — это острый диссеминированный 
энцефаломиелит с Т-клеточной лимфоцитарной 
васкулопатией, приводящей к нарушениям гема-
тоэнцефалического барьера, с последующим раз-
витием транзиторного отека головного мозга [7]. 
В пользу этой гипотезы свидетельствует наличие 
очаговой и/или общемозговой неврологической 
симптоматики и данные ЭЭГ- и МРТ- исследований 
[5,13,15]. Биопсия ткани мозга или постмортальное 
исследование выявляют гистологические признаки 
лимфоидного васкулита с вовлечением венул и вен 
ствола головного мозга, умеренную диффузную пе-
риваскулярную инфильтрацию и диффузный глиоз 
с поражением в большей степени серого, чем бело-
го вещества головного мозга [9,10,11].

Несмотря на схожие неврологические проявле-
ния ЭХ в ряде случаев, тиреоидная гормональная 
дисфункция носит разнонаправленный характер, 
поэтому ее связь с развитием энцефалопатии счита-
ется маловероятной. Приблизительно 35% пациен-
тов имеют субклинический гипотиреоз, 20% — яв-
ные признаки гипофункции щитовидной железы, у 
30% наблюдается эутиреоидное состояние и у 10% 
пациентов выявлялся гипертиреоз [2]. 

Известно, что при тиреоидите Хашимото в сы-
воротке крови регулярно обнаруживаются антити-
реоидные АТ, такие как АТ-ТРО, ранее известные 
как антитиреоидные микросомальные АТ и АТ к 
тиреоглобулину [1]. Но эти АТ достаточно распро-
странены в общей популяции и обнаруживаются у 
5—20% здоровых лиц пожилого возраста, особен-
но у женщин, и у 2—10% лиц молодого возраста 
[2,5,12]. Тем не менее при исследовании пациентов 
с ЭХ повышение АТ-ТРО выявляется в 95—100%, а 
повышение титра АТ к тиреоглобулину в 73% слу-
чаев. Не установлено связи между особенностями 
клинической картины и типом присутствующих 
АТ. Некоторые исследователи полагают, что повы-
шение уровня антитиреоидных АТ происходит про-
порционально активности болезни, а после лечения 
стероидами их уровень снижается [13]. Поэтому 
нет никаких оснований считать, что антитиреоид-
ные АТ играют специфическую роль в патогенезе 
ЭХ, и скорее всего, являются маркером иного ау-
тоиммунного процесса с вовлечением головного 
мозга. В подтверждение вышесказанному многие 
исследователи указывают на ассоциацию ЭХ с дру-
гими аутоиммунными заболеваниями (миастения, 
гломерулонефрит, первичный билиарный цирроз, 
атрофия селезенки, пернициозная анемия, ревмато-
идный артрит) [5,12,13]. 

Прогноз ЭХ во многом зависит от времени по-
становки правильного диагноза и своевременно-
сти назначения лечения, поскольку в большинстве 

По течению заболевания выделяют: прогрес-
сирующе-ремиттирующий тип (наблюдается в 
большинстве случаев), протекает с характерными 
инсультоподобными эпизодами с преходящей сим-
птоматикой — транзиторной афазией, выраженной 
атаксией при ходьбе, миоклоническим гиперкине-
зом и др.; диффузный прогрессирующий тип, для 
которого характерно прогрессирующее течение с 
флюктуациями в случайном порядке. Манифеста-
ция заболевания часто начинается с психических 
расстройств с последующей быстро нарастающей 
деменцией. При этом типе в клинической картине 
нередко присутствует тремор, миоклонус, эпилеп-
тические припадки (в 20% случаев развивается 
эпилептичесий статус), часто развивается ступор 
или кома [5].

Развернутая картина ЭХ обычно развивается до-
статочно быстро в течение 1—7 суток и проявля-
ется неврологическими симптомами в различных 
комбинациях. Стандартное исследование церебро-
спинальной жидкости (ЦСЖ) в большинстве слу-
чаев обнаруживает нормальный клеточный состав 
при повышении содержания белка, уровень кото-
рого отражает активность процесса [6,7]. На ЭЭГ 
нередко регистрируется фронтальная интермитти-
рующая ритмическая дельта-активность (Firda), 
трехфазные волны, региональное замедление, эпи-
лептиформная активность, фотопароксизмальная и 
фотомиогеннная реакции [1]. При нейровизуализа-
ционном исследовании в половине случаев обнару-
живаются локальные неспецифические изменения 
субкортикального белого вещества и церебральная 
атрофия [2,3,5,8].

Несмотря на то что в настоящее время ЭХ рас-
сматривают как воспалительный аутоиммунный 
процесс, протекающий с повышением антител к ти-
реопироксидазе (АТ-ТПО), этиология и патогенез 
этого состояния остаются до конца неизвестными, а 
роль антитиреоидных АТ в патогенезе спорна. Наи-

Некоторые демографические показатели и клиническая 
манифестация энцефалопатии Хашимото

Распространенность 2,1/100 тыс.
Средний возраст начала заболевания, годы 44 (от 9 до 78)
Женский пол, % 81
Прогрессирующе-ремиттирующий тип течения, % 60
Клиническая манифестация:
Тремор, % 84
Транзиторная афазия, % 73
Эпилептические приступы, % 66
Эпилептический статус, % 12—20
Гиперсомния, % 63
Атаксия ходьбы, % 63
Миоклонус, % 38
Психические расстройства, % 36
Инсультоподобные эпизоды, % 27
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жалоб не предъявляла. Спустя 2 мес от начала забо-
левания возобновился и стал нарастать тремор рук 
и ног, появилось неадекватное поведение, в связи 
с чем пациентка снова была госпитализирована. 
В день поступления в стационар пациентка была 
тревожна, частично дезориентирована во времени 
и месте. Отмечались нарушение памяти на недав-
ние события, снижение концентрации внимания и 
критики к своему состоянию, резко выраженная 
истощаемость. Выявлялись миоклонии в конечно-
стях, с тенденцией к генерализации, атаксия при 
ходьбе и в пробе Ромберга. Ночью на следующие 
сутки развилась серия генерализованных эпилепти-
ческих приступов, которые были спровоцированы 
хлопком закрывающейся двери в палате. В течение 
3 суток нахождения в реанимационном отделении 
состояние больной стабилизировалось. Как и при 
первой госпитализации, не было обнаружено ка-
ких-либо отклонений в анализах крови, мочи и 
ЦСЖ, в том числе и при вирусологическом иссле-
довании. Данные нейровизуализации и ЭЭГ были 
без существенных изменений. В течение 2 недель 
полностью нивелировался дрожательный гиперки-
нез и миоклонус. Сохранялось легкое пошатывание 
в пробе Ромберга. Было отмечено появление гипо-
мимии, легкого акинетикоригидного синдрома и 
усугубление когнитивного дефекта. Через 10 дней 
после выписки пациентка самостоятельно обрати-
лась в приемное отделение больницы с жалобами 
на вновь возникшее подергивание рук и головы. На 
следующий день миоклонус приобрел генерализо-
ванный характер, а затем развилась серия генерали-
зованных судорожных приступов (на фоне приема 
депакина, дифеина и карбамазепина) с последую-
щей стабилизацией состояния в течение одних су-
ток. Решением консилиума в составе неврологов, 
инфекционистов, ревматологов был выставлен 
диагноз: «Прогрессирующее нейродегенеративное 
заболевание ЦНС с наличием генерализованных 
миоклоний, генерализованных судорожных присту-
пов со склонностью к серийности, акинетико-ри-
гидного синдрома и выраженными когнитивными 
нарушениями». Для дальнейшего обследования и 
лечения пациентка переведена в Республиканский 
научно-практический центр неврологии и нейрохи-
рургии. При поступлении отмечалась поведенче-
ская заторможенность, сонливость, значительное 
снижение критики к своему состоянию, частичная 
дезориентация во времени, амнезия на события по-
следних дней, выявлялись нарушения устного счета 
и письма. В неврологическом статусе — гипомимия, 
гнусавый оттенок голоса, высокий глоточный реф-
лекс с выраженными рефлексами орального автома-
тизма, повышение тонуса по пластическому типу и 
низкоамплитудный тремор покоя в конечностях. За 
время нахождения в стационаре пациентку дважды 
переводили в реанимационное отделение в связи с 
развитием делирия. На фоне проводимого лечения 
повторно возобновлялся дрожательный и миокло-
нический гиперкинез в руках, появлялись неадек-
ватность в поведении и высказываниях, слуховые и 

случаев отмечается выраженный положительный 
эффект от назначения адекватных доз глюкокорти-
костероидов.

Приводим описание клинического случая ЭХ.
П а ц и е н т к а  К . ,  60 лет, имеет высшее обра-

зование, экономист по профессии. Заболела в октя-
бре 2012 г., когда впервые возник кратковременный 
эпизод слабости в руках, во время которого уро-
нила сумку. С этого времени стали беспокоить го-
ловные боли и постепенно нарастающий тремор в 
верхних конечностях. Через 10 дней от начала забо-
левания на протяжении 2 ч у пациентки отмечалась 
спутанность сознания (нелепые высказывания при 
разговоре, «забыла» имена близких родственников, 
не понимала, где находится). Затем через 3 дня раз-
вился генерализованный судорожный приступ, по-
сле которого перестала разговаривать, появилось 
неадекватное поведение, в связи с чем была госпи-
тализирована. В день госпитализации пациентка 
была неадекватна, дезориентирована в простран-
стве и времени, на вопросы отвечала не по суще-
ству. Очаговые неврологические симптомы были 
представлены легкой сенсорной афазией, тремором 
кистей, анизорефлексией d>s. Из анамнеза жизни 
известно, что женщина страдает аутоиммунным ти-
реоидитом (АИТ), по поводу которого состоит на 
учете в эндокринологическом диспансере и регу-
лярно принимает эутирокс в дозе 100 мг/сут.

При лабораторных исследованиях изменений 
в ЦСЖ, крови обнаружено не было. Уровень гор-
монов щитовидной железы был в пределах нор-
мальных значений. На МРТ выявлены признаки 
атрофического процесса головного мозга. При 
ЭЭГ-исследовании — умеренные диффузные на-
рушения корковой ритмики с преобладанием не-
регулярного альфа-ритма средней амплитуды и 
частоты без четких зональных различий. Пиковая 
частота альфа-ритма снижена. На этом фоне реги-
стрировались единичные вспышки острых, била-
терально-синхронных альфа- и тета-волн с часто-
той 1—2/мин. После гипервентиляции количество 
вспышек увеличилось до 4—5/мин. Несмотря на 
отсутствие специфических изменений в ЦСЖ и по 
данным МРТ был выставлен диагноз: «Вирусный 
энцефалит с единичным эпизодом сумеречного рас-
стройства сознания, единичным судорожным па-
роксизмом, правосторонней пирамидной недоста-
точностью, легкими когнитивными нарушениями». 
Сопутствующий диагноз: ишемическая болезнь 
сердца, атеросклеротический кардиосклероз, атеро-
склероз аорты, коронарных артерий, Н0. Первичный 
гипотиреоз на фоне АИТ, компенсация. Была назна-
чена противовирусная и противосудорожная терапия 
с последующей рекомендацией приема карбамазепи-
на в суточной дозе 800 мг. За время пребывания в 
стационаре состояние пациентки значительно улуч-
шилось, и через 2 нед она была выписана домой в 
удовлетворительном состоянии. В неврологическом 
статусе сохранялась легкая анизорефлексия. 

После выписки из стационара пациентка при-
ступила к труду, со своей работой справлялась и 
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золон перорально в дозе 65 мг через день со стой-
ким положительным эффектом. В день выписки 
отмечалась лишь общая слабость и легкий тремор 
в правой руке, другая очаговая неврологическая 
симптоматика отсутствовала. При оценке психиче-
ского статуса были выявлены нарушение памяти на 
периоды спутанности сознания, легкое замедление 
мышления и повышенная утомляемость при обыч-
ной физической и умственной нагрузке, не приво-
дящие к нарушению адаптации и полностью ре-
грессировавшие в течение 1 мес. 

На амбулаторном этапе лечения был рекомендо-
ван прием преднизолона в дозе 65 мг через день в 
течение месяца с последующим снижением дозы 
каждые 7 дней на 5 мг и депакин хроно 1200 мг в 
сутки.

Пациентку осматривали в динамике на протя-
жении 4 мес, жалоб на самочувствие она не предъ-
являла, при осмотре отсутствовала неврологиче-
ская и психотическая симптоматика, когнитивные 
функции были в пределах возрастной нормы. Титр 
АТ-ТПО — 51,2 (спустя 3 мес после выписки). 
Проведенное лечение привело к стойкому положи-
тельному эффекту.

Обсуждение
В представленном клиническом случае заболе-

вание дебютировало прогрессирующим тремором 
в руках, на фоне которого отмечался кратковре-
менный эпизод нарушения памяти и дезориента-
ции с последующим развитием генерализованного 
эпилептического припадка и поведенческих рас-
стройств. Быстрое нарастание клинических сим-
птомов за короткий промежуток времени, а также 
наличие положительной динамики от назначенной 
противовирусной терапии привело вначале к оши-
бочной диагностике вирусного энцефалита. Далее, 
при каждом случае очередного обострения процес-
са, обращали на себя внимание однотипное начало, 
повторяемость неврологической и психиатриче-
ской симптоматики (тремор, миоклонус, эпилепти-
ческие приступы, поведенческие и мнестические 
нарушения), нарастание их по тяжести и появление 
новых симптомов (координаторные нарушения, 
акинетико-ригидный синдром, акалькулия, раз-
витие делирия, который сменялся сопорозным со-
стоянием). Сокращение периодов относительного 
благополучия при нормальных результатах вирусо-
логических исследований навело на мысль об иной 
природе заболевания. Проводилась дифференци-
альная диагностика с различной неврологической и 
соматической патологией. Окончательный диагноз 
ЭХ был выставлен на основании выявления высо-
кого титра АТ-ТПО в крови и получения выражен-
ного положительного эффекта от применения глю-
кокортикоидов.

Динамичность клинических симптомов, их обра-
тимость в ответ на иммуносупрессивную терапию 
кортикостероидами свидетельствуют о развитии 
нарушений в головном мозге, вызванных аутоим-
мунным процессом. Сложность диагностики ЭХ 
связана с особенностями течения и многообразием 

зрительные галлюцинации. Делирий в течение 1—2 
суток переходил в сопорозное состояние, которое 
продолжалось 2—3 сут. Затем состояние спонтанно 
улучшалось, пациентка становилась доступной кон-
такту и выполняла простые инструкции, но при этом 
сохранялись повышенный пластический тонус в ко-
нечностях, атаксия и координаторные нарушения, 
мнестические расстройства, выраженность которых 
претерпевала значительные колебания с тенденцией 
к их нарастанию к моменту развития следующего 
эпизода делириозного состояния.

С целью исключения другой патологии были 
проведены серологические тесты на маркеры он-
кологических заболеваний, вирусологическое ис-
следование, определение различных токсических 
веществ и солей металлов в биологических жид-
костях, анализ крови на прионные белки PrP 27-30 
(маркера болезни Крейтцфельдта—Якоба) и др. 
Трижды исследовался уровень гормонов щитовид-
ной и паращитовидной желез, которые на фоне при-
ема эутирокса находились в пределах нормальных 
значений. Данные МРТ головного мозга свидетель-
ствовали о наличии выраженного атрофического 
процесса. При проведении диффузионно-взве-
шенной МР-томографии участков ограничения 
диффузии в веществе мозга не было выявлено. На 
спектрограмме и картах цветного картирования 
определялось локальное снижение Naa, повыше-
ние Cho и повышение соотношения Cho/Cr. При 
ЭЭГ-исследовании обнаружены выраженные обще-
мозговые изменения биолектрической активности 
мозга в виде диффузной высокоамплитудной до 
110—120 мкВ медленно-волновой активности тета- 
и дельта-диапазонов. Билатерально-синхронно реги-
стрировались вспышки заостренных тета-, дельта-
волн с преобладанием по амплитуде (до 150 мкВ) 
в лобно-центральных отведениях. На таком фоне 
регистрировались пик-волновые комплексы до 150 
мкВ. Вне делириозного состояния осмотрена пси-
хологом: когнитивная функция ближе к выражен-
ному снижению по смешанному типу, акалькулия, 
конструктивная апраксия, речь «смазанная», эле-
менты сенсорной афазии. Краткая шкала оценки 
психического статуса (mmse) — 19 баллов, шка-
ла оценки лобной дисфункции (FaB) — 10 баллов. 
Исследование ЦСЖ выявило повышение белка до 
0,9 г/л, остальные показатели в пределах нормаль-
ных значений.

Особенности клинической картины и течения 
заболевания, протекающего на фоне АИТ, навело 
на мысль о наличии у пациентки ЭХ, в связи с чем 
было произведено исследование крови на АТ-ТПО, 
титр которых оказался высоким — 600 ед. (при 
норме до 34), что является свидетельством актив-
ного аутоиммунного процесса. Назначенная пульс-
терапия солу-медролом по 500 мг через день (всего 
5 инфузий) привела к значительному регрессу за-
болевания и уже после второго введения препарата 
нивелировалась вся психотическая симптоматика, 
нормализовался мышечный тонус, исчезли миокло-
нии. В последующем пациентка получала предни-
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клинических симптомов, которые могут имитиро-
вать различные заболевания нервной системы. Тем 
не менее, раннее распознавание этого редкого со-
стояния является очень важным, так как своевре-
менное назначение глюкокортикоидов в адекватных 
дозировках позволяет быстро купировать симпто-
мы заболевания, в том числе и угрожающие жизни, 
а также обусловит хороший долгосрочный прогноз.
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