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ÖZET 
Bilimsel Zemin: ldyopatik hipertrofik pakimenenjit (IHPM) dura 
materde inflamatuar, fibröz kalınlaşma ile giden ve nadir görülen bir 
hastalıktır. Yakın yıllarda tanımlanan olgu sayısında giderek artma 
olmakla birlikte nadir görülen bu hastalıkta tanı ve tedavi güçlükleri 
devam etmektedir. 
Amaç: Başağrısı ve nörooftalmolojik bulgularla başvuran ve tanı 
güçlüğünün yaşandığı bir olgu örneği sunulacaktır. 
Bulgular: ilerleyici kavernöz sinüs tutulumu olan hastada idyopatik 
hipertrofik pakimenenjit tanısı konul muştur. 
izlenimler: Baş ağrısı ve kranial sinir bulguları ile başvuran olgularda, 
ayırıcı tanıda IHPM düşünülmelid ir. 
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ABSTRACT 
ldiopathic hypertrophic pachymeningitis 
Background: ldiopathic hypertrophic pachymeningitis, is a rare 
inflammatory disorder characterized by marked fibrous thickening of 
the duramater. Although the reported cases are increasing in the /ast 
years, the exact diagnosis and treatment are stil/ problematic. 
Objectives: it wi/1 be presented a patient who has headache and 
neurophtalmologic findings. 
Findings: The final diagnosis is idiopathic hypertrophic pachymeningitis 
in this patient with progressive cavernous sinus involvement. 
Conclusion: ldiopathic hypertrophic pachymeningitis must be 
suggested in the differential diagnosis of the patients with headache 
and cranial nerve involvement, 

Key words: ;diopathic hypertrophic pachymenıngitis, headache, cavernous sinus, optic 
neuroparhy 
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GİRİŞ 

Hipertrofik pakimenenjit (HP) dura materde 

inflamatuar, fibröz kalınlaşma ile giden ve nadir 

görülen bir hastalıktır. Hasta l ığı, spinal formda 

ilk tanımlayanlar, ondokuzuncu yüzyılın 

sonunda Charcot ve Joffroy olmuş,1 1 ) bundan 

sonraki yüzyılda bildirilen olgularla hastalığın 

etyolojisi aydınlanmaya başlamıştır. Naffziger ve 

arkadaşları 1949'da kronik idyopatik 

pakimenenjit kavramını ortaya atmışlardır. 12> 

Yakın yı l larda tan ı mlanan olgu sayısında giderek 

artış olmakla birlikte nadir görülen bu hasta lıkta 

tan ı ve tedavi güçlükleri devam etmektedir. 

HP etyolojisinde tüberküloz, sifili z, Lyme, 

mantar gibi granülomatoz veya HTLV gibi vira! 

enfeksiyonlar, paranazal sinüs ve kulak 

enfeksiyonları, menenjiom, meningeal 

karsinomatoz, lenfomatoz menenjit gibi 

neoplastik hastal ı klar, Wegener granülomatozu, 

romatoid artrit, sarkoidoz, Sjögren Sendromu, 

Tolosa Hunt Sendromu (THS), mikst konnektif 

doku hastalığı gibi sistemik otoimmün/vaskülitik 

hastalıklar sorumlu tutulmaktadır.12 •3.4.s.6•7·8•9· 10• 1 1 ) 

Etyolojik faktörün bulunamadığı durumlarda 

hastalık idyopatik form olarak (IHPM) 

tanım lanmaktadır. Hastalığın ana semptomları 

kronik, dirençli başağrısı,ve kra nial si nir 

bulgularıdır. Baş ağrısı uzun süre tek semptom 

olarak kalabi li r.112
•
13

) Kranial sinirler iki ana alan 

tutulumu ile farklı biçimlerde etkilenebi lirler.04
> 

Superior orbital fissü r ve kavernöz sinüs 

etkilenimiyle 111, iV, V, Vl. krania l sinir bu lguları 

olurken; petroz ve tentorial bölge, posterior 

fossa dural tutulumuyla V,VII, VIII, IX, X. kranial 

sinirler etk ilenirler. Olgu ların en sık başvurusuna 

neden olan nörolojik problemin görme kaybı ve 

oküler motor disfonksiyon olduğu 

bildirilmektedir.115
> Nöro-oftalmolojik bulgular 

dışında serebellar ataksi, kafa içi basınç artışı 

sendromu, ensefalit, nöbet, sinüs t rombozu, 
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hidrosefali gibi tabloların görüldüğü de 

bi l inmektedir.(16
' 17'

18
) 

Olgunun sunulma amacı, nadir görülen ve tanı 

güçlüğü olan bu otoimmün hasta l ı ğın ve kl inik 

gösterilerinin, Tolosa Hunt Sendromu ile 

benzerlik ve farklarının tartı şılmasıdır. 

OLGU 

63 yaşında erkek hasta baş ağrı sı, görme kaybı 

ve düşme atakları yakınmaları ile başvurdu. ilk 

yakınma larının 4 yı l önce baş ağ rısı ve çift görme 

olarak başladığı, kranial görüntülemelerinde 

patolojik bulgu saptan madığ ı ve t emporal 

arterit ön tanısı ile hastaya 15 gün süreyle 

kortikosteroid tedavisi verildiği, çift görmesinin 

yarar gördüğü, ancak baş ağrısının sürdüğü 

öğrenildi. Yakı nmaları süren hastanın bir yıl 

sonra yinelenen manyetik rezonans 

görüntülerinde (MRG) sağda kavernöz sinüste 

intrasellar uzanıml ı , karotis kavernöz segmentini 

ve sağ optik sini rin perikiyazmatik bölümünü 

çevreleyerek kontrast tutulumu gösteren lezyon 

saptanmış ve bu lezyonun menenjiom ile 

uyumlu olduğu düşünü lerek hastaya tedavi 

amaçlı Gamma Knife uygu laması yapılmış. 

Tedaviyi takiben panhipopitüitarism tablosu 

gelişmiş ve hasta replasman tedavisi almaya 

(Prednisolon 7.Smg/gün, Levatiroksin 

O 1 mg/gün, Testesteron 60mg/ayda bir, 

Desmopressin 20mgr/gun) başlam ı ş. Dirençli 

baş ağrısı ve sağ gözde ilerleyici görme kaybı 

neden iyle yap ı lan yıllık kontrol beyin MRG'de 

kavernöz sinüsteki lezyonun gamma knife 

tedavisine rağmen yayılım göste rdiğ i , sağ 

internal karotis arterin (ICA) kavernöz 

segmentini oklüde ettiği ve sağ optik sini rin de 

lezyon ta rafından inf iltre olduğu gözlenmiş 

(Resim 1 ). Hasta 3 yı l içinde farklı sağ l ık 

kuruluşlarında değerlendirilmiş, semptomlarının 

kontrol altına a l ınamayış ı nedeni ile tanısından 
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Resim 1. Olgunun T1 ağırlıklı kontrastlı aksiye! MR görüntülemesinde, 
opaklaşma gösteren kavernöz sinüs lezyonunun sağ ICA kavernöz 
segmentini oklüde ettiği , sağ optik sinire de uzanım gösterdiği 
görülmekte. 

şüphe edilmiş, ancak net bir karara varılamamış . 
Kliniğimize başvurusundan 1 yıl önce hastanın 
başını ekstansiyona getirdiğinde, ve sağ kolunu 
kaldırdığında daha belirgin olarak gözlenen 
düşme atakları başlamı ş. Bu atakların birinde 
kısa süreli bilinç kaybın ı n da gözlenmesi üzerine, 
hastaya EEG incelemesi yapılmış normal 
sınırlarda saptanmış ancak klinik olarak nöbet 
kanısına varılarak antiepileptik tedavi verilmiş. 
Aynı yıl yapılan kranial MRG'de kavernöz 
sinüsteki lezyonun belirgin şekilde sola doğru 
yayı ld ı ğı, sol kavernöz sinüste hakim her iki 
kavernöz sinüsü doldurduğu, parasellar alana 
doğru uzanım gösterdiği, sağ optik sinire ve 
sfenoid kanat altına doğru uzandığı, sağ ve sol 
ICA' leri oklüde ettiği görülmüş (Resim 2 a, b). 
Anjiografide; her iki ICA'de sağda bulbustan 
itibaren, solda, kavernöz sinüs inferiorunda total 
oklüzyon gözlenmiş. 

Bu uzun öykü, baş ağrısı, düşme atakları ve 
görme kaybı yakınmaları ile kliniğimize başvuran 
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A:T1 ağırlıklı kontrastlı aksiyel kesit 

B: T1 ağırl ıklı kontrastlı korona! kesit 

Resim 2 a, b. Kavernöz sinüsteki lezyonun belirgin şeki lde sola doğru 
yayıldığ ı , sol kavernöz sinüste hakim heriki kavernöz sinüsü doldurduğu, 
sağ ve sol ICA'leri oklüde ettiği görülmekte. 

hastanın özgeçmişinde uzun süreli steroid 
ku l lanım ıyla indüklendiği düşünülen diabetes 
mellitus dışında başka bir sistemik hasta l ığ ı 
yoktu. Nöro-oftalmolojik değerlendirmesinde; 
Sağda görme 20/400, renk görme sıf ı r (lshihara 
kartları ile), rölatif aff erent pupilla defekti 
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(RAPD) pozitif ve optik atrofi olduğu gözlendi. 

Göz hareketleri ve sol göz bulguları normaldi. 

Diğer sistemlere ait nöroloj ik muayenesinde 

sensorial nöropatiyi düşündürür uzun eldiven

çorap hiopestezisi dışında patolojik muayene 

bulgusu saptanmadı. Soygeçmişinde özelliği 

olmayan hasta, hipopitüitarizme yönelik 

replasman tedavisi yanı sıra Gabapentin 

1200mg /gün almaktaydı. Laboratuar 

incelemelerinde; g lukoz: 93 mg/dl, BUN: 

23 mg/dL, kreatinin: 1.56 mg/dL, AST:23U/L, 

ALT: 25U/L, GGT:22U/L Ca: 10.5mg/dL, 

Na: 138 mEq/L,K: 4.6, Sedimentasyon: 

44 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 mlU/L, Vit B 12: 1784 pg/mL, Folik Asit: 

20 ng/mL, hemogram bakısında, Lökosit: 

10400/mm3
, Erit: 4.42milyon, Hb: 14.1 g/dL, 

Htc: %41 .8 olarak sapta ndı. 

Etyolojiye yönelik ayırıcı tanıda THS, sarkoidoz, 

tüberküloz, malignansi, romatolojik hastalıklar 

ve olası kronik enfeksiyonlar düşünüldü. PPD: 

11 mm, anjiotensin konverting enzim (ACE): 

50 mg/dL,<8
•
52

> akciğer grafisi ve toraks tomografi 

incelemesinde tüberküloz ve sarkoidoz 

düşündürür bulgu saptanmadı. Sedimantasyon 

(44 mm/saat) yüksekliği dışında, ANA, anti ONA, 

ANCA, C3, C4, ACA lg M, lgG, anti-Ro, anti La 

antijenleri ve romatoid faktör(RF) negatif olarak 

sa ptandı. Öykünün 4 yıllık olması ve başka bir 

sistemik bulgusunun olmayışı ile primer santral 

sinir sitemi ve diğer sistemik malignansiler 

üzerinde durulmadı. Beyin omurilik sıvısı 

incelemesinde, açılış basıncı normal sınırlar 

içerisinde, görünümü berrak, protein düzeyi 

hafif yüksek (60 mg/dl), glukoz normal 

sınırlarda olup hücre görü lmedi. Bakteri, 

tüberküloz ve mantar kültürleri negatif olarak 

saptandı. Sifiliz ve brusella enfeksiyonlar ı 

seroloj ik testlerin · (FTA, RPR ve brusella 
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aglütinasyon) negatifliği ile dışlandı. Hastanın 

periorbital baş ağrısı ve ön planda kavernöz 

sinüs tutulumu olmasına rağmen, ana 

semptom unun görme kaybı olması, 

oftalmoplejisinin olmaması, kortikosteroid 

tedaviye yanıtının kötü olması gerekçeleri ile 

Tolosa-Hunt Kriterlerine uymadığı düşünüldü .° 91 

Doku tanısı planlandı ancak lezyon 

lokalizasyonu örneklemede güçlük ve risk 

yaratabileceğinden yapılamadı. Hastanın klinik 

tablosunun dışlanan ayırıc ı tanı lar sonrasında 

idyopatik hipertrofik pakimenenjit ile uyumlu 

bulunduğu düşünüldü. Düşmeler ve bir kez olan 

bi linç kaybı ata klarının, nöbetle uyumlu 

olmadığı, bi lateral karotis arter oklüzyonuna 

sekonder gelişmiş 'çalma fenomeni' ile beyin 

sapı iskemisine bağlı olduğu düşünülerek 

antiepileptik tedavisi son l a ndırı ld ı ve 

antiagregan amaçlı asetil salisilikasit 

300 mg/gün başlandı. 

Hastanede yatışı sırasında sol gözde ani gelişen 

görme kaybı olması üzerine çekilen orbita MR 

görüntülemelerinde sağ optik sinirde atrofi, sol 

optik sinirde hiperdens sinyal değişikliği ve 

kontrast madde tutu lumu izlendi. Akut optik 

nöropati düşünülerek 5 gün 1 gr/gün pulse metil 

prednisolon ı.v olarak verildi. Hastanın sağ 

gözdeki görme kaybı sebat etti ancak sol gözde 

görmesi düzeldi ve baş ağrısı steroid tedavisine 

yanıt verdi. Hastaya pulse metil prednisolonu 

takiben 60 mg/gün oral -prednisolon başlandı. 

Steroid tedavisi azaltılarak sürdür.ülürken 

Azotiyopürin 150 mg/gün tedaviye eklendi . 

Hasta poliklinikten takip edi lmek üzere taburcu 

edildi. immünsüpresif tedavinin 1. ayında hasta 

yüksek ateş ve solunum sıkıntısı ile Acil servise 

başvurdu. Azotiyopürin tedavisi başlangıcından 

bu yana haftalık hemogram bakısı ile izlenen 

hastanın lökosit sayısı 12.400, diğer hemogram 

değerleri normal sınırlardaydı. Akciğer 

gra.fisinde pnömonik infiltrasyon saptandı. Takip 
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eden saatlerde sepsise giren hasta 4.günde 
pnömoniye sekonder septik şok tablosu ile 
uygun antibiyoterapi ve destek tedavisine 
rağmen kaybedildi. 

TARTIŞMA 

idyopatik hipertrofik pakimenenjit, dura mater 
ve menenkslerin inflamasyonu ve fibrozu ile 
giden kronik progresif bir hastalıktır. Hastalığın 
sıklığının 6. dekatta en fazla olduğu ve 
erkek/kadın oranının 1.2/1 olduğu 

bilinmektedir.<20
•
20 Hastalık seyri sırasında sıklıkla 

görülen semptomlar baş ağrısı ve kranial sinir 
tutulumudur.<2° Kranial sinir tutulumu olmadan 
da, nöbet, subdural hematoma benzer MR 
bulguları, polinöropati birlikteliği gibi 
beklenmedik semptomlarla da hastalık 
karşımıza çıkabilmektedir.<22> Perifokal beyin 
ödemi ile kitle etkisi yaratan ve tümör benzeri 
kl inik tablo oluşturan olgular da bildirilmiştir. (23> 
Hipertrofik pakimenenjit, kranium dışında spinal 
kordu da etkileyebilir. Spinal kordun sıklıkla 

servikal ve torakal bölgelerini etkilediği 
bildirilmektedir.<24

> Semptomları; intermittan 
veya sürekli karakterde radiküler ağrı, kas 
güçsüzlüğü ve atrofi, spastik paralizi ve sfinkter 
kontrol kaybıdır. ( 1 > Spinal formda tedavi 
dekompresif cerrahidir.<25

•
25

> 

Olgunun, baş ağrısı ve optik nöropatiye bağlı 
ilerleyici görme kaybı bulguları mevcuttu. IHPM, 
anterior tutulumda, THS'da olduğu gibi 11-
IV.kranial sinirleri etkileyerek bu iki hastalığ ın 
ortak fizyopatogenezi ile ilgili düşünceyi 
güçlendirmektedir. Tolosa Hunt Sendromunun 
patolojik bulgusu kavernöz sinüs duvarının non 
spesifik granülomatoz enflamasyonudur. 
inflamatuar süreç kavernöz sinüs dışındaki 
peridural alana ve diğer dural sinüslere yayılım 
gösterebilir. Bu peridural inflamasyonla giden 
fizyopatogenetik süreçle ortaya çıkan IHPM' de 
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de THS veya rekürran kranial nöropatilerde 
olduğu gibi ana ve ortak patoloji dura mater 
inflamasyonudur. Kavernöz sinüs etkilenimli 
IHPM, THS kliniği ile ortaya çıkabi lir . Beyinin 
dural yapıları içinde sıklıkla kavernöz sinüs 
tutulumu oluş nedeni ise hala tam olarak 
açıklanamamakla birlikte, kavernöz sinüsün 
anatomik yapılanması nın küçük, kapalı ve 
kanlanmasının zengin oluşu ile ilgil i olduğu 
düşünülmektedir.04· 21

> Olgumuzda kavernöz 
sinüs etki lenimi olması na rağmen 111, iV, V, 
Vl.kranial sinir bulgularının o lmaması THS'dan 
uzaklaşılmasına neden olmuştur. Hastamızda ve 
olguların büyük çoğunluğunda kafa içi basınç 
artışı gözlenmediğinden, baş ağrısının ana 
nedeninin ise dural inflamasyon olduğu 
düşünülmektedir.°4• 25

> 

Sıklıkla tutulan bölgeler, tentorium ve falks 
(% 75), ikinci sıklıkta ise kavernöz sinüstür.<29> 
Kavernöz sinüs lokalizasyonunda, hastamızda 

olduğu gibi pituiter fonksiyon bozukluğu 
gelişen olgu lar bu l unmaktad ı r .<1 4• 1 5> Olgunun 
kranial görüntülemelerinde de bunu destekler 
şekilde hipofizea l opaklaşma görülmüştür. 
Panhipopitüitarizmin neden inin lenfositik 
hipofizite bağlı gelişen pitüiter-hipotalamik aks 
etkilenimi olduğu düşünülmektedir. Hastalığın 
progresyonu ile birlikte olgunun önce sağ sonra 
sol ICA'nin kavernöz segmentten itibaren 
oklüde olduğu görülmektedir. Olgumuzda, 
menenjiom tanısı ile yapı l an gamaknife 
radyocerrahisi sonrası ortaya ç ı kan gerek 
hipopitüitarizm tablosu ve gerekse karotis arter 
oklüzyonu patogenezinde primer hastalığın 

o lduğu ön planda düşünülse de radyocerrahi 
komplikasyonu olabili rliği de sorgulanmıştır. 

Pitüiter t ümörlere tedavi amaçl ı uygulanan 
gamaknife tedavisi sonrasında pitü iter 
disfonksiyon olabi leceği, kavernöz si nüse 
uygulanan tedavi lerden sonra ise ancak nadir 
olgularda karotis darlığı oluşabi ld iği 
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bildirilmektedir.<30> Literatürde de menenjiyom ile 

klinik ve radyolojik özellikleri ile tanı 

ayırım ı n ı n zor yapılabi l diği IHPM olguları bulun

maktadır. Dokuda belirgin meningoendotelyal 

hiperplazinin ve lenfoplazmositik 

proliferasyonun olması ve yerleşim yerlerinin 

o rtaklığı nedeniyle özellikle noduler tarzda 

görüntüleme bu lguları olan IHPM olgularının 

menenjiomdan klinik, görüntü leme ve 

histopatolojik olarak ayrılmasını güç 

kılmaktadır.(32> Diffüz, zengin damarlanmanın 

hakim olduğu tutu lum tipi daha iyi prognoz 

göstergesiyken, fokal, nodüler kollagenden 

zengin yapı kronik bir reaksiyonu göstermekte 

ve prognozun kötü olduğunu bildirmektedir.(33) 

Nodüler tutulumun genellikle parasellar ve 

kavernöz sinüsten superior orbital fissüre 

uzanım gösterdiği ve supraklinoid karotis arter 

ile 11 ,11I,IV,V,VI. kranial sin irleri etkilediği 

bilinmektedir. 

Hastalığın karakteristik MRG bulgusu, 

kalınlaşmış dura materin, T1 kesitlerinde 

iso/hipointens, T2 kesitlerinde ise belirgin 

hipointens, ve kontrast tutulumu gösteren 

görünümüdür. 

IHPM, bir ekartasyon tanısıdır. Patolojisinde, 

belirgin fibrozisin görü ldüğü diffüz dura 

kalınlaşması, plazma hücreleri ve lenfositlerden 

zengin kronik inflamasyon hücreleri vardır. 

Bu pakimeningeal kalınlaşmanın doğal 

gidişi bilinmemektedir .<34ı Men ingeal biyopsiler 

hastalığın doğasını ve seyrini açıklamak 

bakımından yard ı mcı olacaktır. Olgumuzda, 

klinik ve radyolojik görüntülerin tanıyı 

desteklemelerine ve diğer etyolojik nedenlerin 

dışlanmış olması na rağmen doku tanısının 

olmayışı bir eksikliktir. 

Hastal ığın doğal gidişi ile ilgili net bir bilgi 

yoktur. Spontan gerilemenin ise olduğu tek bir 
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olgu bildiri l miştir .<35ı 

Tedavide, kortikosteroidler, semptomları 

baskılamada, ilerlemeyi durdurmada ve 

remisyonda etkindirler.<14
> MRG takip lerinde 

dural kal ınlaşmayı belirgin olarak azalttıkları 

gösterilmiştir.<34) Olguların, %50-66'sında 

kortikosteroidlere yanıt alınamadığı veya 

steroid bağ ı mlılığı gelişebildiği bild irilmekte 

ve bu olgularda immünmodulatör tedaviler 

(Azotiyopürin veya Metotreksat) önerilmektedir. 

Azotiyopürinle erken dönem sonuçla rı ümit 

verici olmakla birlikte uzun süreli takip çalışma 

sonuçları yoktur.<36
•
37

> Azotiyopürin'in bir başka 

yararı da steroid dozunun azalmasına imkan 

sağlamasıdır. 

Olumlu sonuç bildiren çalışmalar varsa da, genel 

kanı radyoterapinin etkinliğinin olmadığı 

yönündedir _<Z9
> Spinal tutulumlu olgular dışında 

dekompresif cerrrah i, parasellar etkilenimle 

optik sinir kompresyonu ve hız lı gel işen görme 

kaybında veya streoid tedavisine yan ıt 

alınamadığı durumlarda uygulanmaktadır_ <34•3s> 

Alternatif yaklaşımlar içinde; Kleiter ve ark. 

steroid ve immünsüpresif tedavilerin etkisiz 

kaldığı bir olgularında intraventriküler 

cytarabine uygulaması ile hastalığı 

baskıladıklarını bildirmişlerdir.<40> Parney ve 

arkadaşl arı tedaviye dirençli, tüberkülozun 

laboratuar ola rak gösterilemediği bir IHPM 

olgusunda, antitüberküloz tedavi ile 

semptom ların kaybolduğunu bildirmişler ve PPD 

pozitifliği, ailede tüberküloz öyküsü veya 

endemik bölgede ol uş gibi risk faktörlerinin 

varlığında ampirik olarak verilen 

antitüberküloz tedavisinin yararlı olabileceğini 

savunmuşlardır . <2 1 > Hastamıza kortikosteroid 

tedavinin başarısız o lduğu geç dönemdeki 

başvurusu nedeniyle immünsüpresif tedavi 

başlanmış, solda akut gelişen görme kaybı 

yüksek doz pulse metil prednizolona yan ıt 
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vermiş ancak Azotiyopürinin etkisi henüz ortaya 
çıkmadan, muhtemel uzun süreli steroid 
kullanımına sekonder immünsüpresyon ve 
enfeksiyonlara yatkınlığı nedeni ile oluşan 
aspirasyon pnömonısı ve sepsis ile 
kaybedilmişti r. 

Sonuç olarak; baş ağrısı ve kranial sinir bulguları 
ile başvuran ve diğer nedenlerin dışlandığı 
olgularda, ayı rıcı tanıda otoimmün, sistemik bir 
hasta l ık olan IHPM düşünülmel idir. Hastalığın 
doğa l gidişinin açıklanması ve tedavi sonuçları 
immünsüpresif ajanlarla izlenen olguların uzun 
sürel i sonuçlarının bild ir ilmesi ile mümkün 
olacaktır. 
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