KAZUISTIKA

CASE REPORT

Idiopaticka hypertroficka kranialni

pachymeningitida — dvé kazuistiky

[diopathic Hypertrophic Cranial Pachymeningitis — Two Case Reports

Souhrn

Idiopatickd hypertrofickd kranidlni pachymeningitida (IHCP) je extrémné vzdcné onemocnéni
neznamé pficiny. Jedna se o chronicky, zanétlivy a fibrotizujici proces postihujici kranidlni duru
mater. Klinické projevy jsou znacné heterogenni a zahrnuji cefaleu, ataxii, epileptické zéchvaty
¢i obrnu kranidlnich nerv(, kterd je zpGsobena kompresi vystupni zény nervovych kofen(
hypertrofickou pachymeningitidou. Cefalea je pak vysvétlovédna durdinim zanétem. IHCP mize
dokonce imitovat tranzitorni ischemickou ataku. V laboratornich nabérech jsou obvykle pfitomny
zvysené hodnoty Greaktivniho proteinu a sedimentace krve. Likvorovy obraz v mnoha pfipadech
ukazuje na asepticky zanétlivy proces. Hlavni diagnostickou metodou je magnetickd rezonance
mozku, kterd zobrazi lokalizované ¢i difuzni ztlusténi dury mater s enhancementem po podani
kontrastni latky gadolinia. Klinicky pribéh je chronicky-progresivni a zahrnuje cetné rekurence.
V 1é¢bé je doporucena kombinace kortikosteroidd s dalsi imunosupresivni medikaci (azatioprin,
cyklofosfamid ¢i metotrexdt), v rezistentnich pripadech radioterapie ¢i chirurgické odstranénf
postizené tkané. V diferencidlni diagndze je nutné vyloucit jiné piipady pachymeningitidy, a to
infekéni, systémova autoimunitni onemocnént, vaskulitidy, malignity a intrakranidlni hypotenzi.
V uvedené praci jsou prezentovany dvé kazuistiky, na kterych je demonstrovan pribéh, dia-
gnostika a terapie tohoto zdvazného onemocnént.

Abstract

Idiopathic hypertrophic cranial pachymeningitis (IHCP) is an extremely rare disease of unknown
origin. Itis a fibrosing chronic inflammatory process that affects intracranial dura mater. The clinical
picture can be heterogeneous including headache, ataxia, seizures and cranial nerve palsy. Cranial
nerve palsy is caused by compression of the exit zone of the nerve roots by hypertrophic basal
pachymeningitis. IHCP can even imitate transient ischemic attack. Common haematological
abnormal findings include elevated Creactive protein and elevated blood sedimentation. Findings
in cerebrospinal fluid usually show a chronic aseptic process. Magnetic resonance imaging (MRI) is
the most important diagnostic method. MRI finds a diffusely thickened dura that enhances after
paramagnetic contrast injection. The course of disease is chronic and progressive and includes
frequent recurrences. Corticosteroid therapy should be the first approach in IHCP, useful is
a combination with azathioprine, cyclophosphamide or methotrexate. Resistant cases can profit
from radiotherapy or surgery. We report two cases from our own patient base through which we
demonstrate the course, diagnostics and therapy of this disorder.
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Uvod neznama. Klinické projevy jsou heterogenni,

Idiopatickd hypertrofickd kranidlni pachy-
meningitida (IHCP) je vzécné zanétlivé one-
mocnén{ postihujici kranidlni duru mater.
Etiologie onemocnéni je ve vétsine pfipadl

zahrnuji zejména bolesti hlavy s postizenim
kranialnich nervl. Zékladni diagnostickou
metodou je magneticka rezonance (MR) [1].
V¢asna diagnostika a spravna lécba one-

mocnéni mize minimalizovat jeho klinické
projevy. Vzhledem ke stéle ¢ast&jsSimu pouzi-
vani MR stoupa v literatufe pocet citovanych
kazuistik. Tato prace prezentuje dva pacienty
s typickymi klinickymi projevy IHCP, tedy
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Obr. 1. MR mozku, postkontrastni T1 vaZené obrazy v axialni/koronarni roviné; patolo-

F

gické pachymeningedlni ztlusténi tentoria — kazuistika 1.
Fig. 1. Brain MRI, contrast-enhanced T1-weighted images in the axial/coronal plane;
pachymeningeal pathological thickening of tentoria — a case report 1.

P

nalezu - kazuistika 1.

Obr. 2. MR mozku, postkontrastni T1 vdZzené obrazy v axidlni/korondrni roviné; progrese

Fa -~

Fig. 2. Brain MRI, contrast-enhanced T1-weighted images in the axial/coronal plane;

disease progression — a case report 1.

entity, kterd doposud nebyla publikovana
v Ceskeé literature.

Kazuistika 1

Pacient je 50lety muz narozen v roce 1965,
v jehoZ anamnéze je pozoruhodny udaj
o hospitalizaci v ¢ervnu roku 2012 pro ko-
munitni pleuropneumonii s nenalezenym
agens, kterd byla komplikovéna atakou cen-

tralnf levostranné hemiparézy v trvani do
20 min. V rdmci etiologického patrani pro
prechodnou loZiskovou |ézi cerebraini bylo
provedeno CT mozku, angiografické zob-
razeni extra- i intrakranidlniho tepenného
fecisté metodou CT a kardiologické vy-
Setfeni s negativnim nalezem. Stav byl uza-
vien jako tranzitornf ischemicka ataka z pra-
veého karotického povodi. V zafi roku 2012 byl

pacient hospitalizovan na Neurologické kli-
nice v Hradci Kralové pro cefaleu s diplopif pfi
oboustranné paréze n. abducens. Provedend
MR mozku byla az na nékolik nespecifickych
loZisek supratentoridlné negativni. Likvorolo-
gicky nélez nebyl pfinosny (protein 1g/l, lym-
focyty 18/3, chloridy i hladina cukru v normé,
infek¢ni etiologie neprokazana). Mozkova pa-
nangiografie a elektromyografie byla s nor-
malnim nélezem. | pres absenci bolestivé
oftalmoplegie (susp. Tolosa-Hunt syndrom)
byl prelécen pulzem kortikoidd (3 x 1 000mg
Solu-Medrol) s naslednym postupnym sni-
zovanim davky peroralniho kortikoidu, tzv.
Jtaperem” (@ 3 dny vmg 32-16-0, 16-16-0,
16—0-0, 8-0-0 a ex). Po pulzni Ié¢bé doslo
k Ustupu bolesti hlavy, diplopie pretrvavala.
V prosinci 2012 se nemocny dostavil k vy-
Setfeni pro recidivu torpidnich bolesti hlavy,
v objektivnim neurologickém nélezu byla
konstatovana nové navic inkompletni zevni
paréza n. oculomotorius vlevo a léze prvni
a druhé vétve n. trigeminus vlievo. MR mozku
jiz s podanim kontrastni latky zobrazila ztlu-
sténi a opacifikaci mening paraseldrné bi-
laterding, v dif. dg. byla zvaZovadna zanét-
livd etiologie, sarkoiddza, tumordzni proces,
idiopaticka hypertrofickd kranidlni pachyme-
ningitida ¢i meningiom (obr. 1). Zakladni bio-
chemické a hematologické vysetfenf krve
bylo v normé, patologickym nélezem byla
zvysena sedimentace (40/80). Pfi opakova-
ném vysetfeni mozkomisniho moku doslo
k nardstu mnozstvi lymfocytt (58/3) a bilko-
viny (1,4g/1). Rozsitend mikrobiologické dia-
gnostika mozkomisniho moku byla opét ne-
gativni. S negativnim vysledkem dopadla
diagnostika sarkoidozy, tuberkuldzy a syfi-
lis. Imunofenotypizace likvoru byla negativni
anadorové bunky nebyly zjistény. Komplexni
revmatologické vysetfeni neprokézalo systé-
movou vaskulitidu ¢ zanétlivé onemocnént
pojiva. Pfi kontrolni MR mozku s odstupem
14 dnt byla zjisténa vyrazna progrese na-
lezu ztlusténi a postkontrastni opacifikace
mening pfi bazi, zejména oboustranné pa-
raselarné, kterd prechdzela na tentorium
a infratentoridlné do oblasti praepontinni
a pontocerebellarni cisterny oboustranné
(obr. 2). Tento nélez na MR mozku pfi nega-
tivité pfedchazejicich vysetfeni podporoval
diagnozu IHCP. Nemocny byl prelécen 59
metylprednizolonu intravendzné s taperem
kortikoidy na cilovou davku 16 mg denné
(postupné a 3 dny vmg 32-16-0, 16-16-0,
16-0-0), do medikace byl rovnéz pfidan
azatioprin v davce 25mg denné. Klinicky
efekt byl vyrazny, odeznély bolesti hlavy,
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pretrvavala rezidudlni léze n. oculomoto-
rius. V soucasné dobé nemocny podstupuje
pravidelnou kvartalni 1é¢bu intravendznim
metylprednizolonem v dévce 3g, v chro-
nické medikaci je ponechan metylprednizo-
lon a azatioprin v ddvce 16 mg, resp. 25mg
denné. Kontrolni MR ze srpna 2013 prokazala
regresi ztlusténi tvrdé pleny mozkové v ob-
lasti klivu a tentoria, také regresi opacifikace
mozkovych plen v oblasti vnitfnich zvuko-
vodU (obr. 3). Recentni MR z ledna 2016 je se
stacionarnim nalezem.

Kazuistika 2

Druhd kazuistika popisuje 57letého muze na-
rozeného v roce 1958, ktery byl vysetiovan
na spadovém pracovisti pro nahle vzniklou
diplopii pfi lézi n. abducens vpravo se vzni-
kem v lednu 2014. V rdmci diagnostického
pétrani bylo vstupné provedeno CT mozky,
angiografické zobrazenf extra- i intrakranidl-
niho tepenného fecisté metodou CT s ne-
gativnim nalezem. Doplnénd MR mozku
neprokézala kauzalni patologii, stejné jako
komplexni vysetfeni mozkomisni moku.
Na nasem pracovisti byl pacient poprvé vy-
Setfen v zaff 2014, kdy kromé pretrvavajici
parézy VI. hlavového nervu vpravo byl li-
mitovén torpidni facidIni neuralgif z oblasti
n.V/2 vpravo.V profylaktické é¢bé neuralgie
trigeminu byl zajistén pregabalinem a amit-
riptylinem, pravidelné uzival oxycodon. Z&-
kladni biochemické a hematologické vy-
Setfen( krve bylo v normé, v¢. sedimentace.
Provedend kontrolni MR mozku s kontrastnf
latkou s ohledem na ndlez rozsahlé infiltrace
mening podporovala diagnézu IHCP (pfi vy-
louceni revmatologického i infekénfho one-
mocnéni) a vysvétlila klinické obtize (obr. 4).
Nemocny byl pfelécen 5g metylpredni-
zolonu intravenozné s taperem kortikoidy
(postupné a 3 dny vmg 32-16-0, 16-16—
0, 16-0-0, 8-0-0 a ex). Pfi kontrolni MR
mozku v dubnu 2015 byla konstatovéna vy-
razna regrese infiltrace mening, jak v oblasti
cavum Meckeli, tak na bazi klivu a na tento-
riu vpravo. V soucasné dobé je pacient lécen
5g metylprednizolonu intravenézné v in-
tervalu a 4 mésice, v neurologickém ndlezu
pretrvava lehka paréza n. abducens vpravo,
facidlnfi neuralgie je uspokojivé kompenzo-
vana profylaktickou medikaci.

Diskuze

IHCP je vzédcné zanétlivé onemocnéni
neznameé priciny, které je obtizné dia-
gnostikovatelné a mize vést k mylnému vy-
kladu klinického i radiologického nélezu [1].

Py
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Obr. 3. MR mozku, postkontrastni T1 vézené obrazy v axiadlni/koronarni roviné; regrese

nalezu - kazuistika 1.

F

Fig. 3. Brain MRI, contrast-enhanced T1-weighted images in the axial/coronal plane;

disease regression — a case report 1.

Obr. 4. MR mozku, postkontrastni T1 vaZené obrazy v axialni/koronarni roving; patologické ze-

sileni pravé poloviny tentoria s ndpadnou opacifikaci po podani kontrastni latky — kazuistika 2.
Fig. 4. Brain MRI, contrast-enhanced T1-weighted images in the axial/coronal plane;
pathological thickening of the right tentorium with significant post-contrast opacification —

a case report 2.

Prvni pfipady byly prezentovdny v roce
1989 [2]. Projevuje se ztlusténim baze lebni,
tentoria a falxu [3]. Klinickym projevem je
nejcastéji bolest hlavy a mnohocetné parézy
hlavovych nervl [4-7]. Bolest hlavy mize
byt v nékterych pfipadech izolovany pfiznak,
fadu let pfedchazi rozvoji onemocnéni. Nej-
Castéji postizeny hlavovy nerv byva n. vesti-
bulocochlearis, méné ¢asto n. trigeminus, fa-
cialis, vagus a hypoglossus, léze zbyvajicich
kranidlnich nervl je vzacnégjsi [8]. Dalsimi
projevy mUze byt ataxie nebo akutni ztrata

zraku [9]. IHCP mUZe imitovat i tranzientnf
ischemickou ataku [10]. Charakteristické kli-
nické obtize s dominujici cefaleou a 1ézi hla-
vovych nervd byly rovnéz manifestaci IHCP
u dvou prezentovanych nemocnych.

V laboratornf nédbérech je zvysend sedi-
mentace, pfi vysetfeni mozkomisniho moku
je bézna lymfocytarni pleocytdza a stfedné
zvysena hladina bilkoviny [11,12]. Z&kladnf
metoda v diagnostice nemoci postihujici
duru mater, stejné jako k monitoraci aktivity
nemoci a odpovedi na lécbu, je MR s poda-
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po podani gadolinia) dle [1].

Intrakranialni hypotenze

Infekce syfilis

cysticerkéza

Systémové vaskulitidy
a zanétlivé onemocnéni

Tab. 1. Pri¢iny pachymeningitidy (abnormalni ztlusténi a enhancement dury mater

spontannf intrakranidlni hypotenze
hypotenze objevujici se po zavedenf likvorové drenaze
Lymeska nemoc

Mycobacterium tuberculosis
mykotické infekce
Wegenerova granulomatéza

revmatoidnf artritida

temporalni artritida

pojiva sarkoidoza
Sjégrenliv syndrom
meningeom
Malignita

karcinomatéza mening

nim kontrastni latky gadolinia [2]. Centraln{
pachymeningedlni vrstva se neopacifikuje
na postkontrastnich T1 vazenych snim-
cich [13]. T2 véZzené snimky ukazuji lokalizo-
vané nebo difuzni ztlusténi dury mater, rov-
néz dochdzi ke zfetelnému enhancementu
po podani gadolinia [14]. Typicky obraz na
MR s enhancementem po podani kontrastn{
latky byl pozorovan u obou popisovanych
pacientl. MR mUZe zobrazit také vhodné
misto pro biopsii. Biopsie je dllezitou me-
todou v diagnostickém procesu, ukazuje na
chronickou zanétlivou odpovéd, nicméné
jeji hlavni rolf je vyloucenf jinych pficin hy-
pertrofické pachymeningitidy [15]. Diferen-
cidlni diagnostiku pachymeningitidy pred-
stavili Karaksis et al (tab. 1) [1].

Klinicky prlbéh nemoci je obvykle pro-
gresivni, zahrnuje casté rekurence [14,16],
data o spontdnni remisi jsou ojedinéla [17].
V 1é¢bé IHCP se pouzivaji kortikosteroidy
obvykle s dvodnim vysokodavkovym pul-
zem, nemoc mUze vyZadovat jejich dlou-
hodobé podavani. Bohuzel neexistuje kon-
senzus o adekvatni ddvce a trvani 1écby
kortikoidy [18]. Pacienti s nedostate¢nou od-
poveédi na kortikosteroidy mohou byt léceni
cyklofosfamidem, azatioprinem nebo meto-
trexatem [19]. Kombinovana terapie (kortiko-
steroidy + imunomodula¢ni |é¢ba) dosahuje
vyrazné lepsich vysledkd [15]. Néktefi ne-
mocni s masivnim ztlusténim baze lebni vy-
Zaduji chirurgickou lécbu [20]. Oba pacienti
byli léceni primarné vysokodavkovym pul-

zem metylprednizolonu. Prvni nemocny byl
zajistén chronickou perordlni kortikoterapif
a azatioprinem pfi znalosti vyse uvedenych
literdrnich dat o benefitu kombinované te-
rapie. S ohledem na chronicky zanétlivy pro-
ces bylo pfistoupeno vzhledem k dobré to-
leranci pulzni intravendzni kortikoterapie ke
kvartdlnimu podavani této lécby v davce
3 x 1 000mg. PfestoZe se nejednd o stan-
dardnf [é¢bu, radiologické nélezy a klinicka
odpovéd podporuji spravnou volbu této
lé¢by. U druhého nemocného byla zahdjena
a ponechdna monoterapie metylprednizo-
lonem intravendzné s uspokojivou klinic-
kou i radiologickou odpovédi. Posileni 1é¢by
o perordlni imunosupresivum je pldnovano
pouze pfi selhdni vysokodavkové pulznf
lécby. Pulzni kortikoterapie tak mdze byt al-
ternativou chronické perorélni kortikoterapie
pro nizsi cetnost nezadoucich Ucinkd.

Zavér

Ac je idiopaticka hypertrofickd kranidni pa-
chymeningitida velmi vzdcné onemocnéni,
musi byt zahrnuta do Uvahy v diferencidlni
diagnostice u pacient( s cefaleou a zejména
parézou hlavovych nervi. Klicovou parakli-
nickou metodou je MR, kterd zobrazuje loka-
lizované ¢i diftzni ztlusténi dury mater s en-
hancementem po podani kontrastni latky
gadolinia, nicméné komplexn{ diagnosticky
proces by mél zahrnovat biochemické a he-
matologické vysetfeni krve, skiagram hrud-
niku, revmatologické vysetieni, vysetfenf

mozkomisniho moku, event. bioptické vy-
Setfeni dury mater.
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