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OZET

Bilimsel Zemin: Idyopatik hipertrofik pakimenenjit (IHPM) dura
materde inflamatuar, fibréz kalinlasma ile giden ve nadir gérllen bir
hastaliktir. Yakin yillarda tanimlanan olgu sayisinda giderek artma
olmakla birlikte nadir gérilen bu hastalikta tani ve tedavi glicliikleri
devam etmektedir.

Amag:  Basagnsi ve norooftalmolojik bulgularla bagvuran ve tani
gucligindn yasandidi bir olgu érnedi sunulacaktir,

Bulgular: llerleyici kaverndz sintis tutulumu olan hastada idyopatik
hipertrofik pakimenenjit tanisi konulmustur.

izlenimler: Bas agrisi ve kranial sinir bulgulari ile basvuran olgularda,
ayiricl tanida IHPM dUstndlmelidir.

Anahtar Kelimeler: idyopatik hipertrofik pakimenenijit, basagnsi, kaverndz sinis, optik
néropati

ABSTRACT

Idiopathic hypertrophic pachymeningitis

Background: idiopathic hypertrophic pachymeningitis, is a rare
inflammatory disorder characterized by marked fibrous thickening of
the duramater. Although the reported cases are increasing in the last
years, the exact diagnosis and treatment are still problematic.
Objectives: It will be presented a patient who has headache and
neurophtalmologic findings.

Findings: The final diagnosis js idiopathic hypertrophic pachymeningitis
in this patient with progressive cavernous sinus involvement.
Conclusion: idiopathic hypertrophic pachymeningitis must be
suggested in the differential diagnosis of the patients with headache
and cranial nerve involvement,

Key words: idiopathic hypertrophic pachymeningitis, headache, cavernous sinus, optic
neuropathy
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GIRIS

Hipertrofik pakimenenjit (HP) dura materde
inflamatuar, fibroz kalinlasma ile giden ve nadir
gorilen bir hastaliktir. Hastaligi, spinal formda
ilk tamimlayanlar, ondokuzuncu ylzyilin
sonunda Charcot ve Joffroy olmus,” bundan
sonraki yiizyllda bildirilen olgularla hastaligin
etyolojisi aydinlanmaya baslamigtir. Naffziger ve
arkadaslarr  1949'da  kronik  idyopatik
pakimenenjit kavramini ortaya atmislardir.”
Yakin yillarda tanimlanan olgu sayisinda giderek
artis olmakla birlikte nadir gértlen bu hastalikta

tani ve tedavi glclikleri devam etmektedir.

HP etyolojisinde tuberkiloz, sifiliz, Lyme,
mantar gibi grantilomatoz veya HTLV gibi viral

enfeksiyonlar, paranazal sints ve kulak
enfeksiyonlari, menenjiom, meningeal
karsinomatoz, lenfomatoz menenjit gibi

neoplastik hastaliklar, Wegener grantlomatozu,
romatoid artrit, sarkoidoz, Sjégren Sendromu,
Tolosa Hunt Sendromu (THS), mikst konnektif
doku hastaligi gibi sistemik otoimmun/vaskdlitik
hastaliklar sorumlu tutulmaktadir.®*4&7£21010
Etyolojik faktérin bulunamadigr durumlarda
hastalik idyopatik form olarak  (IHPM)
tanimlanmaktadir. Hastaligin ana semptomlari
kronik, direncli basagrisi,ve kranial = sinir
bulgularidir. Bas agrisi uzun slre tek semptom
olarak kalabilir.™" Kranial sinirler iki ana alan
tutulumu ile farkli bicimlerde etkilenebilirler.™
Superior orbital fissir ve kaverndz sinUs
etkilenimiyle 1ll, 1V, V, Vlkranial sinir bulgulari
olurken; petroz ve tentorial bolge, posterior
fossa dural tutulumuyla V, VI, VI, 1X, X. kranial
sinirler etkilenirler. Olgularin en sik basvurusuna
neden olan norolojik problemin gérme kaybi ve
okuler motor disfonksiyon oldugu
bildirilmektedir."® Noéro-oftalmolojik bulgular
disinda serebellar ataksi, kafa ici basinc artis
sendromu, ensefalit, ndbet, sinds trombozu,

hidrosefali gibi tablolarin gorulduga de

bilinmektedir."®"'®

Olgunun sunulma amaci, nadir gordlen ve tani
gucligi olan bu otoimmin hastaligin ve klinik
gosterilerinin, Tolosa Hunt Sendromu ile
benzerlik ve farklarinin tartisilmasidir.

OLGU

63 yasinda erkek hasta bas agrisi, gorme kaybl
ve diisme ataklari yakinmalari ile basvurdu. llk
yakinmalarinin 4 yil 6nce bas agrisi ve cift gérme
olarak basladigi, kranial goérunttlemelerinde
patolojik bulgu saptanmadigi ve temporal
arterit on tanisi ile hastaya 15 gln slreyle
kortikosteroid tedavisi verildigi, ¢ift gérmesinin
yarar gordigu, ancak bag agrisinin strdigu
ogrenildi. Yakinmalari suren hastanin bir yil
sonra  yinelenen manyetik rezonans
goruntilerinde (MRG) sagda kavernoz sinUste
intrasellar uzanimli, karotis kaverndz segmentini
ve sag optik sinirin perikiyazmatik boldmund
cevreleyerek kontrast tutulumu gésteren lezyon
saptanmis ve bu lezyonun menenjiom ile
uyumlu oldugu disunilerek hastaya tedavi
amacli Gamma Knife uygulamasi yapimis.
Tedaviyi takiben panhipopituitarism tablosu
gelismis ve hasta replasman tedavisi almaya
(Prednisolon 7.5mg/gln, Levatiroksin
01 mg/gin, Testesteron 60mg/ayda bir,
Desmopressin  20mgr/giin) baslamis. Direncli
bas agrisi ve sag gozde ilerleyici gbrme kaybi
nedeniyle yapilan yillik kontrol beyin MRG'de
kaverndz sintsteki lezyonun gamma knife
tedavisine ragmen yayilm gdsterdigi, sag
internal  karotis arterin  (ICA) kavernoz
segmentini oklide ettigi ve sag optik sinirin de
lezyon tarafindan infiltre oldugu g&zlenmis
(Resim 1). Hasta 3 wil icinde farkl saghk
kuruluslarinda degerlendirilmis, semptomlarinin
kontrol altina alinamayisi nedeni ile tanisindan
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Resim 1. Olgunun T1 agirlikli kontrastl aksiyel MR gorintulemesinde,
opaklasma gésteren kaverndz sinlis lezyonunun sag ICA kaverndz
segmentini oklide ettigi, sag optik sinire de uzanim gosterdigi
gortlmekte.

sUphe edilmis, ancak net bir karara varilamamis.
Klinigimize basvurusundan 1 yil énce hastanin
basini ekstansiyona getirdiginde, ve sag kolunu
kaldirdiginda daha belirgin olarak goézlenen
disme ataklari baslamis. Bu ataklarin birinde
kisa sureli biling kaybinin da gézlenmesi tizerine,
hastaya EEG incelemesi yapilmis normal
sinirlarda saptanmis ancak klinik olarak nébet
kanisina varilarak antiepileptik tedavi verilmis.
Ayni yil yapilan kranial MRG'de kavernoz
sinlisteki lezyonun belirgin sekilde sola dogru
yaylldigi, sol kavernéz sinlste hakim her iki
kavernoéz sinlst doldurdugu, parasellar alana
dogru uzanim gosterdigi, sag optik sinire ve
sfenoid kanat altina dogru uzandigi, sag ve sol
ICA" leri oklude ettigi gortlmis (Resim 2 a, b).
Anjiografide; her iki ICA'de sagda bulbustan
itibaren, solda, kaverndz siniis inferiorunda total
okltizyon gozlenmis.

Bu uzun o6ykd, bas agrisi, disme ataklar ve
gorme kaybi yakinmalari ile klinigimize basvuran
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A:TT agirhkh kontrasth aksiyel kesit

3

B: T1 agirlikl kontrasth koronal kesit

Resim 2 a, b. Kavernéz sintsteki lezyonun belirgin sekilde sola dogru
yayldig), sol kavernéz sintiste hakim heriki kavernéz sinisi doldurdugu,
sag ve sol ICAleri okliide ettigi gorilmekte.

hastanin 6zgecmisinde uzun siireli steroid
kullanimiyla indtklendigi dustntlen diabetes
mellitus disinda baska bir sistemik hastaligi
yoktu. Néro-oftalmolojik degerlendirmesinde;
Sagda gdrme 20/400, renk gérme sifir (Ishihara
kartlari ile), rolatif afferent pupilla defekti
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(RAPD) pozitif ve optik atrofi oldugu gdzlendi.
Goz hareketleri ve sol géz bulgulan normaldi.
Diger sistemlere ait norolojik muayenesinde
sensorial noropatiyi diisinddrtr uzun eldiven-
corap hiopestezisi disinda patolojik muayene
bulgusu saptanmadi. Soygegmisinde ozelligi
olmayan hasta, hipopittitarizme yénelik
replasman tedavisi yani sira Gabapentin
1200mg /gun  almaktaydi.  Laboratuar
incelemelerinde; glukoz: 93 mg/dl, BUN:
23 mg/dL, kreatinin: 1.56 mg/dL, AST:23U/L,

ALT: 25U/, GGT:22U/L Ca: 10.5mg/dL,
Na: 138 mEqg/L,K: 4.6, Sedimentasyon:
A4 mm/saat, Total Protein: 8.27g/dL,

Alb:4.4g/dL, Kol: 226mg/dL, Trigliserid: 206
mg/dL, T3: 86.5 ng/dL, T4: 8.53 mg/dL, TSH:
0.005 miIU/L, Vit B12: 1784 pg/mL, Folik Asit:
20 ng/mL, hemogram bakisinda, Lokosit:
10400/mm?, Erit; 4.42milyon, Hb: 14.1g/dL,
Htc: %41.8 olarak saptand.

Etyolojiye yonelik ayinci tanida THS, sarkoidoz,
tiberkiloz, malignansi, romatolojik hastaliklar
ve olasi kronik enfeksiyonlar dustunildd. PPD:
11mm, anjiotensin konverting enzim (ACE):
50 mg/dL,®* akciger grafisi ve toraks tomografi
incelemesinde  tUberkiiloz ve sarkoidoz
diistindurir bulgu saptanmadi. Sedimantasyon
(44 mm/saat) yiksekligi disinda, ANA, anti DNA,
ANCA, C3, C4, ACA Ig M, lgG, anti-Ro, anti La
antijenleri ve romatoid faktér(RF) negatif olarak
saptandi. Oykuniin 4 yillik olmasi ve baska bir
sistemik bulgusunun olmayisi ile primer santral
sinir sitemi ve diger sistemik malignansiler
Gzerinde durulmadi. Beyin omurilik sivisl
incelemesinde, acilis basinci normal sinirlar
icerisinde, gorunimu berrak, protein duzeyi
hafif yuksek (60 mg/dL), glukoz normal
sinirlarda olup hiicre gordlmedi. Bakteri,
tuberkiloz ve mantar kiltirleri negatif olarak
saptandi. Sifiliz ve brusella enfeksiyonlari
serolojik testlerin  (FTA, RPR ve brusella

aglitinasyon) negatifligi ile dislandi. Hastanin
periorbital bas agrisi ve 6n planda kavernoz

sinis tutulumu olmasina ragmen, ana
semptomunun gorme kaybi olmasi,
oftalmoplejisinin  olmamasi,  kortikosteroid

tedaviye yanitinin k6t( olmasi gerekgceleri ile
Tolosa-Hunt Kriterlerine uymadigi dustinuldd.™
Doku tanist  planlandi  ancak  lezyon
lokalizasyonu 6rneklemede guglik ve risk
yaratabileceginden yapilamadi. Hastanin klinik
tablosunun dislanan ayirici tanilar sonrasinda
idyopatik hipertrofik pakimenenjit ile uyumlu
bulundugu dustintldii. Dusmeler ve bir kez olan
bilinc kaybi ataklarinin, nébetle uyumlu
olmadigi, bilateral karotis arter oklizyonuna
sekonder gelismis ‘calma fenomeni’ ile beyin
sapl iskemisine bagh oldugu distnulerek
antiepileptik ~ tedavisi  sonlandinidi  ve
antiagregan  amacl  asetil  salisilikasit
300 mg/gun basland.

Hastanede yatisi sirasinda sol gozde ani gelisen
gorme kaybi olmasi Uzerine cekilen orbita MR
goruntiilemelerinde sag optik sinirde atrofi, sol
optik sinirde hiperdens sinyal degisikligi ve
kontrast madde tutulumu izlendi. Akut optik
noropati dustintlerek 5 gtin 1gr/gin pulse metil
prednisolon 1.v olarak verildi. Hastanin sag
gozdeki gérme kaybi sebat etti ancak sol gézde
gdrmesi diizeldi ve bas agrisi steroid tedavisine
yanit verdi. Hastaya pulse metil prednisolonu
takiben 60 mg/gln oral prednisolon baglandi.
Steroid tedavisi azaltilarak strddrdlirken
Azotiyoparin 150 mg/gun tedaviye eklendi.
Hasta poliklinikten takip edilmek Gzere taburcu
edildi. Immunsupresif tedavinin 1. ayinda hasta
yiksek ates ve solunum sikintisi ile Acil servise
basvurdu. AzotiyopUrin tedavisi baslangicindan
bu yana haftalik hemogram bakisi ile izlenen
hastanin lokosit sayisi 12.400, diger hemogram
degerleri normal  sinirlardaydi.  Akciger
grafisinde pnémonik infiltrasyon saptand. Takip
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eden saatlerde sepsise giren hasta 4.giinde
pnémoniye sekonder septik sok tablosu ile
uygun antibiyoterapi ve destek tedavisine
ragmen kaybedildi.

TARTISMA

ldyopatik hipertrofik pakimenenijit, dura mater
ve menenkslerin inflamasyonu ve fibrozu ile
giden kronik progresif bir hastaliktir. Hastaligin
sikhiginin 6. dekatta en fazla oldugu ve
erkek/kadin oraninin 1.2/1 oldugu
bilinmektedir.“**"” Hastalik seyri sirasinda siklikla
gorilen semptomlar bas agrisi ve kranial sinir
tutulumudur.®” Kranial sinir tutulumu olmadan
da, nébet, subdural hematoma benzer MR
bulgulari,  polinéropati  birlikteligi  gibi
beklenmedik  semptomlarla da hastalik
karsimiza cikabilmektedir.”” Perifokal beyin
6demi ile kitle etkisi yaratan ve timér benzeri
klinik tablo olusturan olgular da bildirilmistir.**
Hipertrofik pakimenenijit, kranium disinda spinal
kordu da etkileyebilir. Spinal kordun siklikla
servikal ve torakal bolgelerini etkiledigi
bildirilmektedir.* Semptomlari; intermittan
veya sUrekli karakterde radikiler agri, kas
gucsuzIugu ve atrofi, spastik paralizi ve sfinkter
kontrol kaybidir."” Spinal formda tedavi
dekompresif cerrahidir.®?®

Olgunun, bas adrisi ve optik néropatiye bagl
ilerleyici gérme kaybi bulgulari mevcuttu. IHPM,
anterior tutulumda, THS'da oldugu gibi II-
IV.kranial sinirleri etkileyerek bu iki hastaligin
ortak fizyopatogenezi ile ilgili dustinceyi
glglendirmektedir. Tolosa Hunt Sendromunun
patolojik bulgusu kavernéz siniis duvarinin non
spesifik  grantlomatoz  enflamasyonudur.
Inflamatuar stire¢ kaverndz sints disindaki
peridural alana ve diger dural sintslere yayilim
gosterebilir. Bu peridural inflamasyonla giden
fizyopatogenetik strecle ortaya cikan IHPM' de

de THS veya rekirran kranial néropatilerde
oldugu gibi ana ve ortak patoloji dura mater
inflamasyonudur. Kavernéz sints etkilenimli
IHPM, THS klinigi ile ortaya cikabilir. Beyinin
dural yapilari icinde siklikla kavernéz sins
tutulumu olus nedeni ise hala tam olarak
aciklanamamakla birlikte, kavernéz sindsin
anatomik yapilanmasinin  kictk, kapali ve
kanlanmasinin  zengin olusu ile ilgili oldugu
distnilmektedir.™ *” Olgumuzda kavernsz
sints etkilenimi olmasina ragmen I, IV, V,
Vl.kranial sinir bulgularinin olmamasi THS'dan
uzaklasilmasina neden olmustur. Hastamizda ve
olgularin baytik cogunlugunda kafa ici basing
artisi gézlenmediginden, bas agrisinin ana
nedeninin ise dural inflamasyon oldugu
dUstntlmektedir."*

Siklikla tutulan bélgeler, tentorium ve falks
(%75), ikinci siklikta ise kaverndz sinistr.®
Kaverndz sinls lokalizasyonunda, hastamizda
oldugu gibi pituiter fonksiyon bozuklugu
gelisen olgular bulunmaktadir."*™ Olgunun
kranial gértnttlemelerinde de bunu destekler
sekilde hipofizeal opaklasma gorilmustar.
Panhipopitlitarizmin  nedeninin  lenfositik
hipofizite bagl gelisen pititer-hipotalamik aks
etkilenimi oldugu dustnulmektedir. Hastaligin
progresyonu ile birlikte olgunun énce sag sonra
sol ICA'nin kavern6z segmentten itibaren
oklide oldugu goérilmektedir. Olgumuzda,
menenjiom tanisi ile yapilan gamaknife
radyocerrahisi sonrasi ortaya cikan gerek
hipopituitarizm tablosu ve gerekse karotis arter
oklizyonu patogenezinde primer hastaligin
oldugu 6n planda distnilse de radyocerrahi
komplikasyonu  olabilirligi de sorgulanmistir.
PitUiter timorlere tedavi amacl uygulanan
gamaknife  tedavisi sonrasinda  pittiter
disfonksiyon olabilecedi, kaverntz sinise
uygulanan tedavilerden sonra ise ancak nadir
olgularda  karotis  darligi  olusabildigi
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bildirilmektedir.®” Literatirde de menenjiyom ile
klinik ve radyolojik ozellikleri ile tani
ayiriminin zor yapilabildigi IHPM olgulari bulun-
maktadir. Dokuda belirgin meningoendotelyal
hiperplazinin ve lenfoplazmositik
proliferasyonun olmasi ve yerlesim yerlerinin
ortakligi nedeniyle ©zellikle noduler tarzda
goriintileme bulgulan olan IHPM olgularinin
menenjiomdan  klinik,  gérantileme  ve
histopatolojik ~ olarak  ayriimasini  gug
kilmaktadir.*? Diffiiz, zengin damarlanmanin
hakim oldugu tutulum tipi daha iyi prognoz
gostergesiyken, fokal, noduler kollagenden
zengin yapi kronik bir reaksiyonu gostermekte
ve prognozun kéti oldugunu bildirmektedir.®
Nodiler tutulumun genellikle parasellar ve
kaverndz sinlisten superior orbital fissire
uzanim gosterdigi ve supraklinoid karotis arter

ile 1LILIV,V,VI. kranial sinirleri etkiledigi
bilinmektedir.

Hastaligin  karakteristk MRG  bulgusu,
kalinlasmis dura materin, T1 kesitlerinde

iso/hipointens, T2 kesitlerinde ise belirgin
hipointens, ve kontrast tutulumu gosteren
goruntmudur.

IHPM, bir ekartasyon tansidir. Patolojisinde,
belirgin fibrozisin goruldigu diffuz dura
kalinlasmasi, plazma hticreleri ve lenfositlerden
zengin kronik inflamasyon hucreleri vardir.
Bu pakimeningeal kalinlasmanin  dogal
gidisi bilinmemektedir.*” Meningeal biyopsiler
hastaligin dogasini ve seyrini agiklamak
bakimindan yardimci olacaktir. Olgumuzda,
klinikk ve radyolojik gortntdlerin  taniyl
desteklemelerine ve diger etyolojik nedenlerin
dislanmis olmasina ragmen doku tanisinin
olmayisi bir eksikliktir.

Hastaligin dogal gidisi ile ilgili net bir bilgi
yoktur. Spontan gerilemenin ise oldugu tek bir

(35)

olgu bildirilmistir.

Tedavide, kortikosteroidler,  semptomlar
baskilamada, ilerlemeyi durdurmada ve
remisyonda etkindirler.” MRG takiplerinde
dural kalinlasmayi belirgin olarak azalttiklari
gosterilmistir.?”  Olgularin, ~ %50-66'sinda
kortikosteroidlere yanmit alinamadigr  veya
steroid bagimhhg gelisebildigi bildirilmekte
ve bu olgularda imminmodulatér tedaviler
(Azotiyoplrin veya Metotreksat) dnerilmektedir.
Azotiyopirinle erken donem sonugclart Gmit
verici olmakla birlikte uzun sureli takip calisma
sonuclar yoktur.®**” Azotiyopurin'in bir baska
yarari da steroid dozunun azalmasina imkan
saglamasidir.

Olumlu sonug bildiren calismalar varsa da, genel
kani radyoterapinin etkinliginin  olmadigi
yonindedir.”? Spinal tutulumlu olgular diginda
dekompresif cerrrahi, parasellar etkilenimle
optik sinir kompresyonu ve hizli gelisen gérme
kaybinda veya streoid tedavisine yanit
alinamadigi durumlarda uygulanmaktadir,***
Alternatif yaklasimlar icinde; Kleiter ve ark.
steroid ve immunsupresif tedavilerin etkisiz

kaldigi  bir olgularinda intraventriktler
cytarabine uygulamasi ile hastahgi
baskiladiklarini  bildirmislerdir.“?  Parney ve

arkadaslari tedaviye direncli, tUberkilozun
laboratuar olarak gosterilemedigi bir IHPM
olgusunda,  antitiberkiloz ~ tedavi ile
semptomlarin kayboldugunu bildirmisler ve PPD
pozitifligi, ailede tiberklloz oOykusu veya
endemik bolgede olus gibi risk faktorlerinin
varliginda ampirik olarak verilen
antitiiberkiloz tedavisinin yararl olabilecegini
savunmuslardir.?’ Hastamiza kortikosteroid
tedavinin basarisiz oldugu geg¢ doénemdeki
basvurusu nedeniyle immunstpresif tedavi
baslanmis, solda akut gelisen goérme kaybi
yiksek doz pulse metil prednizolona yanit

260

Tiirk Neroloji Dergisi 2005 Cilt:11 Sayr:3



vermis ancak Azotiyopdrinin etkisi heniiz ortaya
clkmadan, muhtemel uzun sireli steroid
kullanimina  sekonder imminstpresyon ve
enfeksiyonlara yatkinligi nedeni ile olusan
aspirasyon  pnémonisi  ve  sepsis ile
kaybedilmistir.

Sonug olarak; bag agrisi ve kranial sinir bulgulari
ile basvuran ve diger nedenlerin dislandig
olgularda, ayirici tanida otoimmtin, sistemik bir
hastalik olan IHPM dustnilmelidir. Hastaligin
dogal gidisinin aciklanmasi ve tedavi sonuclari
immunsupresif ajanlarla izlenen olgularin uzun
sreli sonuclarinin bildirilmesi ile mumkun
olacaktir.
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