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Энцефалит Хёрста. Лекция с описанием клинических случаев
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Энцефалит Хёрста — тяжёлое заболевание, характеризующееся острым началом и быстро прогрессирующим воспалением с симме-
тричным многоочаговым поражением головного мозга, реже мозжечка, ствола мозга или спинного мозга, проявляющееся некрозом 
белого вещества и многочисленными кровоизлияниями. Случаи энцефалита Хёрста достаточно редки, к 2014 г. в литературе описано 
около 100 случаев заболевания. Смертность при данном заболевании достигает 70%. Его этиология остаётся неясной, и в большинстве 
случаев диагноз устанавливается эвристически, на основании сходства клинических проявлений у конкретного пациента с доступны-
ми в литературе «классическими» описаниями. 
В статье представлены два клинических случая энцефалита Хёрста. В первом случае заболевание дебютировало в 14 лет с психиче-
ских нарушений, проявлялось панэнцефалитом, угнетением сознания и эпилептическими приступами. На фоне агрессивной терапии 
удалось добиться положительного результата, однако с исходом в грубый неврологический и когнитивный дефицит. Во втором случае 
заболевание дебютировало в 49 лет с потери сознания, проявлялось резистентным эпилептическим статусом и многоочаговым вос-
палительным поражением белого вещества обеих гемисфер мозга с очагами геморрагического пропитывания. Несмотря на интенсив-
ную терапию, этот случай закончился летальным исходом. В заключении представлено описание подходов к диагностике и лечению 
энцефалита Хёрста по данным современной литературы. 
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Hurst’s encephalitis. Lecture with a description of clinical cases
M.F. Vladimirsky Regional Research Clinical Institute, Moscow, 129110, Russian Federation

Hirst’s encephalitis is a severe disease characterized by an acute onset and rapidly progressive inflammation with symmetrical multifocal 
lesions of the brain, less often the cerebellum, brain stem, or spinal cord, manifested by white matter necrosis and numerous hemorrhages. 
Cases of Hirst’s encephalitis are quite rare; by 2014, about 100 cases of the disease have been described in the literature. The mortality rate 
for this disease reaches 70%. Its etiology remains unclear, and in most cases, the diagnosis is made heuristically, based on the similarity of 
clinical manifestations in a particular patient with the “classical” descriptions available in the literature. The article presents two clinical cases of 
Hirst’s encephalitis. In the first case, the disease debuted at the age of 14 with mental disorders, manifested by panencephalitis, depression of 
consciousness, and epileptic seizures. Against the background of aggressive therapy, it was possible to achieve a positive result, however, with 
an outcome in gross neurological and cognitive deficits. In the second case, the disease debuted at the age of 49 with loss of consciousness, 
manifested itself as resistant status epilepticus and multifocal inflammatory lesions of the white matter of both brain hemispheres with foci of 
hemorrhagic impregnation. Despite intensive therapy, this case was fatal. In conclusion, a description of the approaches to the diagnosis and 
treatment of Hirst’s encephalitis based on the data of modern literature is presented.
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Введение
Энцефалит Хёрста (острый геморрагический лей­

коэнцефалит, синдром Уэстона Хёрста, болезнь Хёр­
ста, острый геморрагический энцефаломиелит) — тя­
жёлое заболевание, характеризующееся острым на­
чалом и быстро прогрессирующим воспалением 
с симметричным многоочаговым поражением голов­
ного мозга, реже мозжечка, ствола мозга или спинно­
го мозга, проявляющееся некрозом белого вещества 
и многочисленными кровоизлияниями. В настоящее 
время большинство авторов считают энцефалит Хёр­
ста разновидностью острого рассеянного энцефало­
миелита, отличающейся от основного заболевания 
молниеносностью дебюта и тяжестью течения [1].

Острый геморрагический лейкоэнцефалит впер­
вые описал британский невролог Эдвард Уэстон Хёрст 
в 1941 г. на примере двух взрослых пациентов, у ко­
торых после респираторного заболевания развилась 
тяжёлая быстро прогрессирующая энцефалопатия 
с некрозом и геморрагиями в белом веществе мозга. 
Один больной умер через 2 сут от начала заболевания, 
другой — через 7 дней. На вскрытии были выявлены 
периваскулярные полиморфноядерные инфильтраты, 
некроз мелких сосудов и явления демиелинизации [2]. 

Случаи энцефалита Хёрста достаточно редки, 
к 2014 г. в литературе описано около 100 случаев за­
болевания [3]. Смертность при данном заболевании 
достигает 70% [4]. 

В настоящее время для диагностики энцефалита 
Хёрста применяются лабораторно-инструментальные 
методы исследования (общий анализ крови для выявле­
ния лейкоцитоза, пункция спинномозговой жидкости, 
т.к. для данного заболевания свойственно повышение 
уровня белка при сохранении нормального цитоза) 
и МРТ головного мозга, на котором выявляется гипер­
интенсивность белого вещества с очагами кровоизли­
яний, значительным отёком и явлением масс-эффекта 
[5, 6]. Несмотря на то, что выдвигалось предположение 
об аутоиммунной природе данного заболевания [7], 
а в некоторых случаях развитию заболевания предше­
ствовал иммунологический триггер в виде вирусной 
инфекции верхних дыхательных путей или вакцинации 
за 1–4 нед до проявления клинических симптомов, его 
этиология по-прежнему остается неясной. В большин­
стве случаев диагноз устанавливается эвристически, на 
основании сходства клинических проявлений у кон­
кретного пациента с доступными в литературе «клас­
сическими» описаниями. Мы представляем два клини­

ческих случая энцефалита Хёрста с дебютом в детском 
и во взрослом возрасте. 

Клинический случай 1
Пациентка Р., 2004 г.р. Дебют заболевания  

24.03.2019, когда ребёнок впервые пожаловался на го­
ловную боль и жар. В течение нескольких дней родите­
ли стали замечать эпизоды «бреда», в ночные часы на­
блюдалось «повышенное слюнотечение». На 4-е сутки 
(28.03.2019) после резкого ухудшения состояния в виде 
потери сознания, рвоты и непроизвольного мочеи­
спускания ребенок был госпитализирован в отделение 
реанимации по месту жительства. 29.03.2019 в состо­
янии комы (6 баллов по шкале комы Глазго (ШКГ)) 
с поддержкой гемодинамики вазопрессорами, на искус­
ственной вентиляции лёгких переведена в Химкинскую 
ЦКБ, а 30.03.2019 — в детское реанимационное отделе­
ние ГБУЗ МО МОНИКИ им. М.Ф. Владимирского. 

При осмотре выявлены менингеальные симптомы 
(ригидность мышц затылка, симптомы Брудзинского, 
симптом Кернига), отёчность века справа, снижение 
реакции на свет, корнеального и конъюнктивальных 
рефлексов справа, снижение тонуса конечностей, от­
сутствие активных движений в правых конечностях, 
реакция на болевые раздражители в виде гримасы боли 
на лице, отдёргивание левых конечностей на болевые 
раздражители, ШКГ 8. На рентгенокомпьютерной то­
мограмме (РКТ) были выявлены участки энцефалома­
ляции и геморрагического пропитывания (рис. 1).

На фоне противосудорожной (вальпроевая 
кислота 1500 мг внутривенно (в/в), леветираце­
там 500 мг), глюкокортикостероидной (метилпредни­
золон 1000 мг в/в, затем перорально с постепенной 
отменой), противовирусной (ацикловир 1000 мг в/в) 
терапии и антибиотикотерапии (ванкомицин 1000 мг 
в/в, меропенем 2000 мг в/в) наступило улучшение со­
стояния, пациентка была экстубирована. По данным 
МРТ от 19.04.2019 у пациентки отмечалась картина 
двустороннего энцефалита с поражением белого и се­
рого вещества (панэнцефалита) (рис. 2).

Пациентка Р. была переведена 22.04.2019 в ЦКБ г. 
Химки в состоянии оглушения, с сохранением плегии 
в правых конечностях, центральным правосторонним 
прозопарезом, оценкой по ШКГ 13 баллов. Состоя­
ние постепенно улучшалось, на контрольном МРТ 
от 17.05.2019 отмечалась положительная динамика 
с формированием резидуальных изменений (рис. 3).
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Далее пациентка лечилась амбулаторно. С июня 
по сентябрь 2019 г. она страдала от психомоторного 
возбуждения, нарушений сна, кричала по ночам. Ле­
том 2020 г. произошел рецидив судорожных присту­
пов, которые были купированы амбулаторно приёмом 
леветирацетама, 2000 мг/сут. 

В настоящее время состояние пациентки зна­
чительно улучшилось, она может себя обслуживать, 
самостоятельно моется, причёсывается, понимает 
обращённую речь и учится говорить заново, однако 

в поведении сохраняются повышенная эмоциональ­
ная лабильность и периодическое психомоторное воз­
буждение. Родители пациентки планируют продол­
жить реабилитацию в дневном стационаре.

Клинический случай 2
Пациент Г., 1962 г.р., госпитализирован в не­

врологическое отделение по месту жительства в свя­
зи с эпизодом потери сознания на работе 11.01.2021. 
На РКТ головного мозга выявлено «внутримозговое 

Рис. 1. РКТ головного мозга пациентки Р. от 12.04.2019.
РКТ-картина динамики течения менингоэнцефалита с формированием участков энцефаломаляции. Появление очагов геморрагической плот-
ности в веществе головного мозга. РКТ-признаки отёка головного мозга, преимущественно левой гемисферы.
Fig. 1. Brain CT of the patient R. from 12.04.2019.
CT picture of the dynamics of the course of meningoencephalitis with the formation of areas of encephalomalacia. The appearance of foci of hemorrhagic 
density in the substance of the brain. CT signs of cerebral edema, mainly of the left hemisphere.

Рис. 2. МРТ головного мозга пациентки Р. от 19.04.2019 в режиме FLAIR, T1 и Т2.
МР-картина воспалительного поражения обеих гемисфер головного мозга — панэнцефалита.
Fig. 2. MRI of the brain of patient R. from 19.04.2019 in FLAIR, T1 and T2.
MRI-picture of inflammatory lesions of both hemispheres of the brain — panencephalitis.

Рис. 3. МРТ головного мозга пациентки Р. от 17.05.2019 в режимах FLAIR, T1 и Т2.
Отмечаются признаки выраженной атрофии лобно-височных областей мозга с расширением желудочковой системы и субарахноидальных про-
странств мозга, области кистозной энцефаломаляции. Сохраняются остаточные очаги геморрагического пропитывания в лобных областях.
Fig. 3. MRI of the brain of patient R. from 17.05.2019 in FLAIR, T1 and T2.
There are noted signs of pronounced atrophy of the frontotemporal regions of the brain with dilation of the ventricular system and subarachnoid spaces 
of the brain, areas of cystic encephalomalacia. Residual foci of hemorrhagic suffusion persist in the frontal areas.
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кортикальное кровоизлияние в правой лобной доле» 
(снимки не предоставлены). На 7-е сутки (17.01.2021) 
у пациента развился судорожный приступ, на повтор­
ном РКТ обнаружены «многочисленные участки кро­
воизлияний» (снимки не предоставлены), 22.01.2021 
пациент был переведён в неврологическое отделение 
ГБУЗ МО МОНИКИ им. М.Ф. Владимирского. 

При осмотре выявляется сглаженность носогубной 
складки слева, атаксия, признаки бульбарного син­
дрома (попёрхивание жидкой пищей). В тот же день 
у пациента появились психомоторное возбуждение, 
спутанность сознания, дереализация в пространстве 
и времени, купировавшиеся самостоятельно через не­
сколько часов.

На 15-е сутки от начала заболевания (25.01.2021) 
у пациента случился эпизод потери сознания с судоро­
гами и упусканием кала, была назначена терапия пре­
паратами вальпроевой кислоты, 2000 мг/сут. На РКТ 
был выявлен очаг пониженной плотности в правой ге­
мисфере мозга (рис. 4).

На 16-е сутки от начала заболевания (26.01.2021) 
произошло резкое ухудшение состояния в виде нарас­
тания бульбарной симптоматики, появления судорож­
ного подёргивания в правой руке, нарушения созна­
ния и впоследствии развития эпилептического статуса. 
Больной был переведён в отделение реанимации и ин­

тенсивной терапии. При осмотре отмечались выражен­
ная бульбарная симптоматика, судорожное подёргива­
ние в правой руке, нарушение сознания, ШКГ 10.

С 26.01.2021 по 16.02.2021 пациент Г. находился в тя­
жёлом состоянии в отделении реанимации и интенсив­
ной терапии. Проводилась противосудорожная (валь­
проевая кислота, 3000 мг в/в, леветирацетам, 3000 мг 
в/в, лакосамид, 200 мг в/в), глюкокортикостероидная 
(метилпреднизолон, 1000 мг в/в), противовирусная 
(ацикловир, 1000 мг в/в) терапия и антибиотикотерапия 
(ванкомицин, 1000 мг в/в, меропенем, 2000 мг в/в, це­
фаперазон + сульбактам, 2000 мг в/в). Несмотря на про­
водимую терапию, у пациента сохранялись судорожные 
приступы. 28.01.2021 ввиду ухудшения состояния и угне­
тения уровня сознания (ШКГ 8) пациент был переведён 
на искусственную вентиляцию лёгких. По данным МРТ 
от 28.01.2021 определялось многоочаговое поражение 
обеих гемисфер мозга с очагами кровоизлияний (рис. 5).

Длительное время у пациента сохранялись тонико-
клонические судороги в конечностях, артериальная ги­
пертензия, угнетение сознания без положительной дина­
мики. Позднее, 22.02.2021 пациент был переведён в тя­
жёлом состоянии (ШКГ 10) в Федеральный центр мозга 
и нейротехнологий для продолжения лечения. Несмотря 
на проводимое лечение и некоторое субъективное улуч­
шение состояния, пациент скончался 25.03.2021.

Рис. 4. РКТ головного мозга пациента Г. от 25.01.2021.
Красным обведён очаг снижения плотности белого вещества мозга.
Fig. 4. Brain CT of the patient G. from 25.01.2021.
The focus of decreased density of the white matter of the brain is encircled in red.

Рис. 5. МРТ головного мозга пациента Г. от 28.01.2021 в режимах FLAIR, T1 и Т2.
Двустороннее многоочаговое воспалительное поражение головного мозга, стрелка указывает на геморрагический очаг в подострой стадии.
Fig. 5. MRI of the brain of patient G. from 28.01.2021 in FLAIR, T1 and T2.
Bilateral multifocal inflammatory lesion of the brain, the arrow indicates a hemorrhagic focus in the subacute stage.
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Lectures

Заключение
Долгое время диагностика энцефалита Хёрста ос­

новывалась на патологоанатомическом исследовании, 
однако теперь данный диагноз можно установить на 
основании поражений, наблюдаемых in vivo благодаря 
наличию МРТ [8]. При остром геморрагическом лей­
коэнцефалите характерными паттернами заболевания 
являются периваскулярные геморрагические демиели­
низирующие поражения с отёком, повреждением ак­
сонов, менингеальным воспалением и нейтрофильны­
ми инфильтратами. Геморрагические очаги наиболее 
сконцентрированы в белом веществе и мосте. Клини­
ческие симптомы аналогичны «классическому» остро­
му рассеянному энцефаломиелиту, за исключением 
того, что ухудшение неврологического статуса насту­
пает в течение нескольких часов. Несмотря на то, что 
длительное время острый геморрагический лейкоэн­
цефалит считался заболеванием исключительно мо­
лодых людей, вышеописанные клинические случаи 
показывают, что данному заболеванию подвержены 
люди разного возраста. 

Согласно различным источникам, лечение острого 
геморрагического лейкоэнцефалита включает в себя 
раннюю диагностику, агрессивный контроль за повы­
шением внутричерепного давления, иммуносупрес­
сивную терапию, состоящую из комбинации глюко­
кортикостероидов, циклофосфамида и плазмафереза, 
применение внутривенного человеческого иммуно­
глобулина, противовирусную и антибиотикотерапию 
[2, 9–11]. Однако, несмотря на лечение, данному за­
болеванию по-прежнему свойственна высокая смерт­
ность, а у выживших пациентов длительное время со­
храняются неврологические нарушения разной степе­
ни тяжести (дизартрия, афазия, слабость конечностей, 
парезы и параплегии) [2]. 

Дальнейшие иммунологические исследования 
должны пролить свет на этиологию и патогенез забо­
левания, что позволит добиться большей эффективно­
сти его лечения.
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