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KAZUISTIKA CASE REPORT

Idiopatická hypertrofi cká kraniální 
pachymeningitida –  dvě kazuistiky

Idiopathic Hypertrophic Cranial Pachymeningitis –  Two Case Reports

Souhrn
Idiopatická hypertrofi cká kraniální pachymeningitida (IHCP) je extrémně vzácné onemocnění 

neznámé příčiny. Jedná se o chronický, zánětlivý a fi brotizující proces postihující kraniální duru 

mater. Klinické projevy jsou značně heterogen ní a zahrnují cefaleu, ataxii, epileptické záchvaty 

či obrnu kraniálních nervů, která je způsobena kompresí výstupní zóny nervových kořenů 

hypertrofi ckou pachymeningitidou. Cefalea je pak vysvětlována durálním zánětem. IHCP může 

dokonce imitovat tranzitorní ischemickou ataku. V laboratorních náběrech jsou obvykle přítomny 

zvýšené hodnoty C-reaktivního proteinu a sedimentace krve. Likvorový obraz v mnoha případech 

ukazuje na aseptický zánětlivý proces. Hlavní dia gnostickou metodou je magnetická rezonance  

mozku, která zobrazí lokalizované či difuzní ztluštění dury mater s enhancementem po podání 

kontrastní látky gadolinia. Klinický průběh je chronicky-progresivní a zahrnuje četné rekurence. 

V léčbě je doporučena kombinace kortikosteroidů s další imunosupresivní medikací (azatioprin, 

cyklofosfamid či metotrexát), v rezistentních případech radioterapie či chirurgické odstranění 

postižené tkáně. V diferenciální dia gnóze je nutné vyloučit jiné případy pachymeningitidy, a to 

infekční, systémová autoimunitní onemocnění, vaskulitidy, malignity a intrakraniální hypotenzi. 

V uvedené práci jsou prezentovány dvě kazuistiky, na kterých je demonstrován průběh, dia-

gnostika a terapie tohoto závažného onemocnění.

Abstract
Idiopathic hypertrophic cranial pachymeningitis (IHCP) is an extremely rare disease of unknown 

origin. It is a fi brosing chronic infl ammatory process that aff ects 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 fi ndings include elevated C-reactive protein and elevated blood sedimentation. Findings 

in cerebrospinal fl uid usually show a chronic aseptic process. Magnetic resonance imaging (MRI) is 

the most important diagnostic method. MRI fi nds a diff usely 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 fi rst approach in IHCP, useful is 

a combination with azathioprine, cyclophosphamide or methotrexate. Resistant cases can profi t 

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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Úvod
Idiopatická hypertrofická kraniální pachy-

meningitida (IHCP) je vzácné zánětlivé one-

mocnění postihující kraniální duru mater. 

Etiologie onemocnění je ve většině případů 

neznáma. Klinické projevy jsou heterogen ní, 

zahrnují zejména bolesti hlavy s postižením 

kraniálních nervů. Základní dia gnostickou 

metodou je magnetická rezonance (MR) [1]. 

Včasná dia gnostika a správná léčba one-

mocnění může minimalizovat jeho klinické 

projevy. Vzhledem ke stále častějšímu použí-

vání MR stoupá v literatuře počet citovaných 

kazuistik. Tato práce prezentuje dva pa cienty 

s typickými klinickými projevy IHCP, tedy 
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entity, která doposud nebyla publikována 

v české literatuře.

Kazuistika 1
Pa cient je 50letý muž narozen v roce 1965, 

v jehož anamnéze je pozoruhodný údaj 

o hospitalizaci v červnu roku 2012 pro ko-

munitní pleuropneumonii s nenalezeným 

agens, která byla komplikována atakou cen-

trální levostran né hemiparézy v trvání do 

20 min. V rámci etiologického pátrání pro 

přechodnou ložiskovou lézi cerebrální bylo 

provedeno CT mozku, angiografi cké zob-

razení extra- i intrakraniálního tepen ného 

řečiště metodou CT a kardiologické vy-

šetření s negativním nálezem. Stav byl uza-

vřen jako tranzitorní ischemická ataka z pra-

vého karotického povodí. V září roku 2012 byl 

pa cient hospitalizován na Neurologické kli-

nice v Hradci Králové pro cefaleu s diplopií při 

oboustran né paréze n. abducens. Provedená 

MR mozku byla až na několik nespecifi ckých 

ložisek supratentoriálně negativní. Likvorolo-

gický nález nebyl přínosný (protein 1 g/ l, lym-

focyty 18/ 3, chloridy i hladina cukru v normě, 

infekční etiologie neprokázána). Mozková pa-

nangiografie a elektromyografie byla s nor-

málním nálezem. I přes absenci bolestivé 

oftalmoplegie (susp. Tolosa-Hunt syndrom) 

byl přeléčen pulzem kortikoidů (3 × 1 000 mg 

Solu-Medrol) s následným postupným sni-

žováním dávky perorálního kortikoidu, tzv. 

„taperem“ (à 3 dny v mg 32–16–0, 16–16–0, 

16–0–0, 8–0–0 a ex). Po pulzní léčbě došlo 

k ústupu bolestí hlavy, diplopie přetrvávala. 

V prosinci 2012 se nemocný dostavil k vy-

šetření pro recidivu torpidních bolestí hlavy, 

v objektivním neurologickém nálezu byla 

konstatována nově navíc inkompletní zevní 

paréza n. oculomotorius vlevo a léze první 

a druhé větve n. trigeminus vlevo. MR mozku 

již s podáním kontrastní látky zobrazila ztlu-

štění a opacifi kaci men ing paraselárně bi-

laterálně, v dif. dg. byla zvažována zánět-

livá etiologie, sarkoidóza, tumorózní proces, 

idiopatická hypertrofi cká kraniální pachyme-

ningitida či meningiom (obr. 1). Základní bio-

chemické a hematologické vyšetření krve 

bylo v normě, patologickým nálezem byla 

zvýšená sedimentace (40/ 80). Při opakova-

ném vyšetření mozkomíšního moku došlo 

k nárůstu množství lymfocytů (58/ 3) a bílko-

viny (1,4 g/ l). Rozšířená mikrobio logická dia-

gnostika mozkomíšního moku byla opět ne-

gativní. S negativním výsledkem dopadla 

dia gnostika sarkoidózy, tuberkulózy a syfi -

lis. Imunofenotypizace likvoru byla negativní 

a nádorové buňky nebyly zjištěny. Komplexní 

revmatologické vyšetření neprokázalo systé-

movou vaskulitidu či zánětlivé onemocnění 

pojiva. Při kontrolní MR mozku s odstupem 

14 dnů byla zjištěna výrazná progrese ná-

lezu ztluštění a postkontrastní opacifi kace 

men ing při bazi, zejména oboustran ně pa-

raselárně, která přecházela na tentorium 

a infratentoriálně do oblasti praepontin ní 

a pontocerebel lární cisterny oboustran ně 

(obr. 2). Tento nález na MR mozku při nega-

tivitě předcházejících vyšetření podporoval 

dia gnózu IHCP. Nemocný byl přeléčen 5 g 

metylprednizolonu intravenózně s taperem 

kortikoidy na cílovou dávku 16 mg den ně 

(postupně à 3 dny v mg 32–16–0, 16–16–0,

16–0–0), do medikace byl rovněž přidán 

azatioprin v dávce 25 mg den ně. Klinický 

efekt byl výrazný, odezněly bolesti hlavy, 

Obr. 1. MR mozku, postkontrastní T1 vážené obrazy v axiální/koronární rovině; patolo-
gické pachymeningeální ztluštění 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. 

Obr. 2. MR mozku, postkontrastní T1 vážené obrazy v axiální/koronární rovině; progrese 
nálezu – kazuistika 1.
Fig. 2. Brain MRI, contrast-enhanced T1-weighted images in the axial/coronal plane; 
disease progression – a case report 1.
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přetrvávala reziduální léze n. oculomoto-

rius. V současné době nemocný podstupuje 

pravidelnou kvartální léčbu intravenózním 

metylprednizolonem v dávce 3 g, v chro-

nické medikaci je ponechán metylprednizo-

lon a azatioprin v dávce 16 mg, resp. 25 mg 

den ně. Kontrolní MR ze srpna 2013 prokázala 

regresi ztluštění tvrdé pleny mozkové v ob-

lasti klivu a tentoria, také regresi opacifi kace 

mozkových plen v oblasti vnitřních zvuko-

vodů (obr. 3). Recentní MR z ledna 2016 je se 

stacionárním nálezem.

Kazuistika 2
Druhá kazuistika popisuje 57letého muže na-

rozeného v roce 1958, který byl vyšetřován 

na spádovém pracovišti pro náhle vzniklou 

diplopii při lézi n. abducens vpravo se vzni-

kem v lednu 2014. V rámci dia gnostického 

pátrání bylo vstupně provedeno CT mozku, 

angiografi cké zobrazení extra- i intrakraniál-

ního tepen ného řečiště metodou CT s ne-

gativním nálezem. Doplněná MR mozku 

neprokázala kauzální patologii, stejně jako 

komplexní vyšetření mozkomíšní moku. 

Na našem pracovišti byl pa cient poprvé vy-

šetřen v září 2014, kdy kromě přetrvávající 

parézy VI. hlavového nervu vpravo byl li-

mitován torpidní faciální neuralgií z oblasti 

n. V/ 2 vpravo. V profylaktické léčbě neuralgie 

trigeminu byl zajištěn pregabalinem a amit-

riptylinem, pravidelně užíval oxycodon. Zá-

kladní bio chemické a hematologické vy-

šetření krve bylo v normě, vč. sedimentace. 

Provedená kontrolní MR mozku s kontrastní 

látkou s ohledem na nález rozsáhlé infi ltrace 

men ing podporovala dia gnózu IHCP (při vy-

loučení revmatologického i infekčního one-

mocnění) a vysvětlila klinické obtíže (obr. 4). 

Nemocný byl přeléčen 5 g metylpredni-

zolonu intravenózně s taperem kortikoidy 

(postupně à 3 dny v mg 32–16–0, 16–16–

0, 16–0–0, 8–0–0 a ex). Při kontrolní MR 

mozku v dubnu 2015 byla konstatována vý-

razná regrese infi ltrace mening, jak v oblasti 

cavum Meckeli, tak na bazi klivu a na tento-

riu vpravo. V současné době je pa cient léčen 

5g metylprednizolonu intravenózně v in-

tervalu à 4 měsíce, v neurologickém nálezu 

přetrvává lehká paréza n. abducens vpravo, 

faciální neuralgie je uspokojivě kompenzo-

vána profylaktickou medikací.

Diskuze
IHCP je vzácné zánětlivé onemocnění 

neznámé příčiny, které je obtížně dia-

gnostikovatelné a může vést k mylnému vý-

kladu klinického i radiologického nálezu [1]. 

První případy byly prezentovány v roce 

1989 [2]. Projevuje se ztluštěním baze lební, 

tentoria a falxu [3]. Klinickým projevem je 

nejčastěji bolest hlavy a mnohočetné parézy 

hlavových nervů [4– 7]. Bolest hlavy může 

být v ně kte rých případech izolovaný příznak, 

řadu let předchází rozvoji onemocnění. Nej-

častěji postižený hlavový nerv bývá n. vesti-

bulocochlearis, méně často n. trigeminus, fa-

cialis, vagus a hypoglos sus, léze zbývajících 

kraniálních nervů je vzácnější [8]. Dalšími 

projevy může být ataxie nebo akutní ztráta 

zraku [9]. IHCP může imitovat i tranzientní 

ischemickou ataku [10]. Charakteristické kli-

nické obtíže s dominující cefaleou a lézí hla-

vových nervů byly rovněž manifestací IHCP 

u dvou prezentovaných nemocných.

V laboratorní náběrech je zvýšená sedi-

mentace, při vyšetření mozkomíšního moku 

je běžná lymfocytární pleocytóza a středně 

zvýšená hladina bílkoviny [11,12]. Základní 

metoda v dia gnostice nemoci postihující 

duru mater, stejně jako k monitoraci aktivity 

nemoci a odpovědi na léčbu, je MR s podá-

Obr. 3. MR mozku, postkontrastní T1 vážené obrazy v axiální/koronární rovině; regrese 
nálezu – kazuistika 1.
Fig. 3. Brain MRI, contrast-enhanced T1-weighted images in the axial/coronal plane; 
disease regression – a case report 1.

Obr. 4. MR mozku, postkontrastní T1 vážené obrazy v axiální/koronární rovině; patologické ze-
sílení pravé poloviny tentoria s nápadnou opacifi kací po podání kontrastní látky – kazuistika 2.
Fig. 4. Brain MRI, contrast-enhanced T1-weighted images in the axial/coronal plane; 
pathological thickening of the right tentorium with signifi cant post-contrast opacifi cation – 
a case report 2.
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ním kontrastní látky gadolinia [2]. Centrální 

pachymeningeální vrstva se neopacifi kuje 

na postkontrastních T1 vážených sním-

cích [13]. T2 vážené snímky ukazují lokalizo-

vané nebo difuzní ztluštění dury mater, rov-

něž dochází ke zřetelnému enhancementu 

po podání gadolinia [14]. Typický obraz na 

MR s enhancementem po podání kontrastní 

látky byl pozorován u obou popisovaných 

pa cientů. MR může zobrazit také vhodné 

místo pro bio psii. Biopsie je důležitou me-

todou v dia gnostickém procesu, ukazuje na 

chronickou zánětlivou odpověď, nicméně 

její hlavní rolí je vyloučení jiných příčin hy-

pertrofi cké pachymeningitidy [15]. Diferen-

ciální dia gnostiku pachymeningitidy před-

stavili Karaksis et al (tab. 1) [1].

Klinický průběh nemoci je obvykle pro-

gresivní, zahrnuje časté rekurence [14,16], 

data o spontán ní remisi jsou ojedinělá [17]. 

V léčbě IHCP se používají kortikosteroidy 

obvykle s úvodním vysokodávkovým pul-

zem, nemoc může vyžadovat jejich dlou-

hodobé podávání. Bohužel neexistuje kon-

senzus o adekvátní dávce a trvání léčby 

kortikoidy [18]. Pa cienti s nedostatečnou od-

povědí na kortikosteroidy mohou být léčeni 

cyklofosfamidem, azatioprinem nebo meto-

trexátem [19]. Kombinovaná terapie (kortiko-

steroidy + imunomodulační léčba) dosahuje 

výrazně lepších výsledků [15]. Někteří ne-

mocní s masivním ztluštěním baze lební vy-

žadují chirurgickou léčbu [20]. Oba pa cienti 

byli léčeni primárně vysokodávkovým pul-

zem metylprednizolonu. První nemocný byl 

zajištěn chronickou perorální kortikoterapií 

a azatioprinem při znalosti výše uvedených 

literárních dat o benefi tu kombinované te-

rapie. S ohledem na chronický zánětlivý pro-

ces bylo přistoupeno vzhledem k dobré to-

leranci pulzní intravenózní kortikoterapie ke 

kvartálnímu podávání této léčby v dávce 

3 × 1 000 mg. Přestože se nejedná o stan-

dardní léčbu, radiologické nálezy a klinická 

odpověď podporují správnou volbu této 

léčby. U druhého nemocného byla zahájena 

a ponechána monoterapie metylprednizo-

lonem intravenózně s uspokojivou klinic-

kou i radiologickou odpovědí. Posílení léčby 

o perorální imunosupresivum je plánováno 

pouze při selhání vysokodávkové pulzní 

léčby. Pulzní kortikoterapie tak může být al-

ternativou chronické perorální kortikoterapie 

pro nižší četnost nežádoucích účinků. 

Závěr
Ač je idiopatická hypertrofi cká kraniální pa-

chymeningitida velmi vzácné onemocnění, 

musí být zahrnuta do úvahy v diferenciální 

dia gnostice u pa cientů s cefaleou a zejména 

parézou hlavových nervů. Klíčovou parakli-

nickou metodou je MR, která zobrazuje loka-

lizované či difúzní ztluštění dury mater s en-

hancementem po podání kontrastní látky 

gadolinia, nicméně komplexní dia gnostický 

proces by měl zahrnovat bio chemické a he-

matologické vyšetření krve, skiagram hrud-

níku, revmatologické vyšetření, vyšetření 

mozkomíšního moku, event. bio ptické vy-

šetření dury mater.
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Tab. 1. Příčiny pachymeningitidy (abnormální ztluštění a enhancement dury mater 
po podání gadolinia) dle [1].

Intrakraniální hypotenze
spontánní intrakraniální hypotenze

hypotenze objevující se po zavedení likvorové drenáže

Infekce

Lymeská nemoc

Mycobacterium tuberculosis

syfi lis

mykotické infekce

cysticerkóza

Systémové vaskulitidy 
a zánětlivé onemocnění 
pojiva

Wegenerova granulomatóza

revmatoidní artritida

temporální artritida

sarkoidóza

Sjögrenův syndrom

Malignita
meningeom

karcinomatóza mening
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