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Background.� Idiopathic hypertrophic cra-
nial pachymeningitis is a rare inflammatory 
disease of the dura mater of unknown origin 
with frequent recurrences, progressive cra-
nial nerve palsies and headache despite ini-
tial response to steroid therapy and may 
cause sequels.  

Observation.- We report a two-year follow-
up of a patient having recurrent multiple cra-
nial nerve palsies whose radiological and 
clinical features were consisted with pachy-
meningitis. Her initial symptomatic response 
to steroids disappeared during the course of 
the disease. In accordance with the patient 
who had the diagnosis of idiopathic hyper-
trophic pachymeningitis (IHP) due to ab-
sence of any etiological causes, we dis-
cussed the diseases to be considered in the 
differential diagnosis of IHP.  
Ertan S, Apaydõn H, Koçer N, Özekmekçi S. 
A case with probable idiopathic intracranial 
pachymeningitis: Two years follow up. Cer-
rahpaşa J Med 2001; 32: 51-56. 

 

P atolojik bir tanõ olan idyopatik 
hipertrofik pakimenenjit (İHP), 
ataklarla seyreden, sekeller bõ-
rakan ve oldukça nadir görülen, 

inflamatuar bir hastalõktõr. İHP hastala-
rõnda, kraniyal sinir felçleri ve baş ağrõsõ 
en sõk görülen belirtilerdir. Başlangõçta 

kortikosteroid tedaviye yanõt alõnsa da za-
man içinde steroide olan yanõt azalarak, 
hastalarda eklenen immunsupressif teda-
viye karşõn progressif bir seyirle kalõcõ nö-
rolojik kayõplar gelişebilmekte ve hatta 
fatal sonuçlar görülebilmektedir.1-5 İHP'in 
tanõsõnda kraniyal MR önemli role sahip 
olmakla birlikte,1,3,6,7 kesin tanõ histopa-
tolojik inceleme ile mümkündür.2   

Bu yazõda, tekrarlayõcõ multipl kranyal 
sinir felçleri gelişmiş ve radyolojik incele-
melerinde pakimenenjitle uyumlu bulgu-
lar saptanmõş olan, steroid tedaviden baş-
langõçta alõnan semptomatik yanõtõn za-
man içinde kaybolmuş olduğu ve olasõ 
İHP tanõsõ koyduğumuz genç bir hastanõn 
2 yõl süreli klinik ve radyolojik izlemi su-
nulacaktõr.   

OLGU 
Evli ve bir çocuk sahibi olan 29 yaşõndaki 

kadõn hasta, 6 Mart 1998 tarihinde, yatõşõn-
dan bir hafta önce ortaya çõkan sağ tarafta göz 
ağrõsõ, göz kapağõnda düşüklük, göz hareketle-
rinde kõsõtlõlõk ve çift görme yakõnmalarõ ile 
kliniğimize yatõrõldõ. Öz ve soy geçmişinde bir 
özellik dikkati çekmeyen ve sistem muayene-
leri normal bulunan hastanõn nörolojik mua-
yenesinde sağ tarafta hemiptoz ile birlikte 
pupillanõn etkilenmediği parsiyel okulomotor 
sinir paralizisi, hafif derecede abdusens pare-
zisi, sağ trigeminal sinirin maksiller ve man-
dibuler dallarõnõn inerve ettiği alanlarda 
hipoestezi ve hipoaljezi saptandõ. Hastanõn 
göz dibi iki yanlõ normal bulundu. 

Laboratuar incelemelerinde hemogram, 
kanda elektrolitler, karaciğer fonksiyon testle-
ri, ASO, üre ve şeker düzeyleri ile lipid profili 
ve protein elektroforezi normal bulundu. Sedi-
mantasyon 10 mm/saat idi. Romatoid artrit, 
Wegener granülomatozisi, sarkoidoz ve Sjög-
ren sendromunu dõşlamak üzere tetkik edilen 
serum RF, CRP, C-ANCA, ACE, SS-A, SS-B 
düzeyleri normal bulundu. BOS biyokimyasal 
analizi normal olup, 1 lenfosit/mm3 içermek-
teydi. BOS ve kanda mikobakterium tüberkü-
lozis, sifiliz, HIV ve aspergilloz antikorlarõ 
saptanmadõ. Kanda bruselloz araştõrmak için 
yapõlan serolojik testler negatif bulundu. Akci-
ğer grafisi ve EKG tetkikinde herhangi bir ö-
zellik yoktu.  
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Yatõşõndan bir gün önce, 5 Mart 1998 tari-
hinde yapõlmõş olan kontrastlõ kranyal MR tet-
kikinde sağ kavernöz sinus ile devamlõlõk gös-
tererek orbita apeksine ve sağ temporal lob 
inferior kesimindeki dural oluşumlara uzanõm 
gösteren kontrast madde tutulumu saptandõ. 
Dural oluşumlarda patolojik, lezyon bölümün-
de durada nodüler formasyon ve yandaş pial 
ya da ekstrakranyal yumuşak doku kitlesi iz-
lenmedi (Şekil 1, 2).  

Tedavi olarak oral metilprednisolon 64 mg/
gün başlanan hastanõn yatõşõnõn 2. gününden 
itibaren semptomlarda hõzlõ bir düzelme göz-
lendi ve hastanõn eksterne edildiği 10. günde 
yalnõzca içe bakõşta hafif derecede zayõflõk ve 
mandibuler hipoestezi devam etmekteydi. 
Steroid tedavi dozunun 2 ay içinde tedricen 
azaltõlmasõ planlandõ.   

Hastanõn 18 Mayõs 1998 tarihinde yapõlan 
kontrol amaçlõ kontrastlõ kranyal MR incele-
mesinde, bir önceki tetkik ile kõyaslandõğõnda, 
önceden saptanan lezyon alanõnõn boyutlarõn-
da azalma gözlenmekle birlikte, komşu beyin 
zarlarõndaki kontrast tutulumunun daha be-
lirgin olduğu dikkati çekti (Şekil 3). Bu neden-
le hastanõn düşük doz kortikosteroid tedavisi-
ni (alternan 16 ve 4 mg/gün dozlarõnda) sür-
dürmesi ön görüldü. Ancak hasta steroid teda-
vi altõndayken, Haziran 1998'de yine sağ yüz 
yarõsõnõ tutan, ağrõnõn eşlik ettiği, akut yerle-
şimli periferik tipte VII. kraniyal sinir para-
lizisi gelişmesi üzerine tekrar hospitalize edil-

di. EMG tetkikinde sağ fasiyal sinirin innerve 
ettiği kaslarda tam denervasyon saptanmasõ 
ve göz kõrpma yanõtlarõnõn elde edilememesi 
sağ fasiyal sinirde aksonal tutulum ile uyum-
luydu. Tekrarlanan kontrastlõ kranyal MR tet-
kikinde daha önceki tetkiklerde mevcut bulgu-
lara ek bir lezyon saptanmadõ. Hastada, 5 gün 
süreli 1g/gün metilprednizolon parenteral uy-
gulama ile sadece ağrõ yakõnmasõ geriledi. 
Steroid tedavi altõndayken klinik bulgularda 
alevlenme sergileyen hastanõn tedavisinde, 
olasõ İHP tanõsõ düşünülerek azotiyoprin 200 
mg/gün başlandõ. İlaç dozu, izleyen ilk ayõn 
sonunda, 100 mg/gün düzeyine indirildi. Kli-
nik olarak stabil seyir gösteren tabloda yakla-
şõk 3 ay sonra orta derecede düzelme gözlendi.  
17 Kasõm 1998 tarihli kontrastlõ kranyal 

MR tetkikinde patolojik anlamda kontrast 
madde tutulumu gözlenmedi. Yirmi bir Aralõk 
1999 tarihli kontrastlõ kranyal MR incelemesi 
normal bulundu (Şekil 4). Hastanõn 20 Mart 
2000 tarihinde yapõlan son muayenesinde sağ-
da sekel özellikte periferik tipte VII. sinir 
parezisi dõşõnda herhangi bir nörolojik defisit 
saptanmadõ ve hasta 100 mg/gün azotiyoprin 
tedavisini sürdürmekteydi. 

TARTIŞMA        

Bu yazõda, retroorbital ağrõnõn eşlik et-
tiği subakut yerleşimli  III., hafif derecede 
VI. kranyal sinir parezileri ile V. sinirin 
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Şekil 1, 2. 5 Mart 1998 tarihli kontrastlõ kranyal MR tetkikinde aksiyel ve  
koronal kesitlerde sağ kavernöz sinusden orbita apeksine ve sağ temporal lob  

inferior kesimindeki dural oluşumlara uzanõm gösteren kontrast madde tutulumu   



alt dallarõnõn etkilenmiş olduğu ve söz ko-
nusu semptomlarõn kortikosteroid teda-
viyle hõzla düzelmesine karşõn henüz te-
davi altõndayken, aynõ tarafta periferik 
fasiyal paralizinin geliştiği genç bir kadõn 
hasta sunulmuştur. Kranyal MR görüntü-
leme tetkikinde sağ kavernöz sinüsten 
orbita apeksine ve sağ temporal lob 
inferior kesimindeki beyin zarlarõna doğru 
uzanõm gösteren ve gadolinium tutan bir 
lezyon  saptanmõş olup, radyolojik düzel-
me, klinik tablonun kõsmi regresyonun-
dan uzun süre sonra görülmüştür. Sis-
temik hastalõk bulgularõnõn eşlik etmediği 
söz konusu tablonun, klinik ve radyolojik 
açõdan olasõ idiyopatik intrakraniyal 
hipertrofik pakimenenjit ile uyumlu oldu-
ğu düşünülmüştür.  
İHP her yaşta görülmekle birlikte, en 

yüksek insidans altõncõ dekaddadõr.2 Lite-
ratürde, bizim olgumuzda olduğu gibi has-
talõğõn 20'li yaşlarda başladõğõ genç olgu-
lar da bildirilmiştir.1 İHP'de hemen he-
men her olguda bildirilen kardinal semp-
tomlar başağrõsõ ve kranyal sinir felçleri-
dir. Tüm kranyal sinirler etkilenebilmekle 

birlikte, II.-VIII. kranyal sinir tutulumlarõ 
daha sõk bildirilmiş olup,1-6 olfaktor sinir 
tutulumu sadece bir olguda gözlenmiştir.8 
Olgumuzda III.,V.,VI. ve VII. kranyal si-
nir tutulumlarõ mevcuttu. Serebellar 
ataksi,1,2,9 nadiren hidrosefali,1,10 hipopi-
tuitarizm ile birlikte diabetes insipidus5 
ve jeneralize veya fokal epilepsi nöbetleri1 
bildirilen diğer semptomlar arasõndadõr. 
Sistemik tutulumun olmadõğõ kabul edil-
mekle birlikte, tiroidit,8 miyokardit10 ve 
mikst konnektif bağ dokusu hastalõğõ11 
saptanan olgular da literatürde mevcut-
tur.   
İHP'de semptomlar genellikle akut ve-

ya subakut yerleşmektedir. Sõklõkla uygu-
lanan inisiyal steroid tedavi ile remis-
yonlar gözlenmekte, ilaç kesildiğinde, hat-
ta olgumuzda olduğu gibi hastalar steroid 
tedavi altõndayken dahi yeni ataklar geli-
şebilmektedir.1,3,4,7 Ayrõca, kronik yavaş 
progressif seyir veya daha seyrek olarak 
stabil seyirler de tanõmlanmõştõr.1,2,8,12 Ö-
zellikle optik sinirin etkilenmiş olduğu ol-
gularda sekonder optik atrofi gelişmesi 
nedeni ile vizyon açõsõndan prognozun kö-
tü olduğu bildirilmiştir.3,4 Çok sayõda ol-
gunun uzun süreli izlemine dayalõ veriler 
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Şekil 3. 18 Mayõs 1998 tarihli kontrastlõ kranyal 
MR incelemeye ait koronal kesitte önceden  

saptanan lezyon alanõnõn boyutlarõnda  
azalma ve komşu beyin zarlarõnda  
daha belirgin kontrast tutulumu   

Şekil 4. 21 Aralõk 1999 tarihli kontrastlõ  
kranyal MR tetkikine ait koronal kesit  

normal değerlendirildi 



olmadõğõ için hastalõğõn prognozuna iliş-
kin kesin bir kanõ henüz yoktur.  

Hipertrofik kranyal pakimenenjitin 
radyografik görünümü oldukça karakte-
ristik olmakla birlikte kesin tanõya var-
mada yeterli değildir. Tanõyõ doğrulamak 
için dural biyopsi yapõlmasõ esastõr. An-
cak, gerek uygun bir biyopsi bölgesini seç-
mek için lezyonun sõnõrlarõnõ belirlemek, 
gerekse olasõ tanõyõ koyabilmek için MR 
görüntüleme ile değerlendirme yararlõ-
dõr.2,3 Öte yandan, görüntüleme bulgularõ-
nõn multipl meningeal neoplazmlarla u-
yumlu bulunduğu ancak meninks biyopsi-
si sonrasõnda İHP tanõsõ alan bir olgu da 
bildirilmiştir.13 Kranyal MR'de T1 ağõrlõk-
lõ kesitlerde durada belirgin kalõnlaşma 
ve çarpõcõ derecede kontrast tutulumu 
vardõr. Lezyonlar T2 ağõrlõklõ kesitlerde 
hipointens görülür ve ince hiperintens sõ-
nõrlar gösterebilir.2,3,7,12 T2 ağõrlõklõ kesit-
lerdeki tipik görüntülerin sebebi, tutulan 
durada, merkezi yoğun fibröz ve kollajen 
alanõ çevreleyen daha enflamatuar ve 
hipervasküler bir sõnõrõn bulunmasõdõr.2,7 
Kontrast madde sonrasõnda hipertrofik 
durada belirgin kontrast tutulumu olur.2,3 
Sunduğumuz olgunun kontrastlõ kranyal 
MR tetkikinde sağ kavernöz sinus ile de-
vamlõlõk göstererek orbita apeksine ve sağ 
temporal lob inferior kesimindeki beyin 
zarlarõna doğru uzanõm gösteren, kontrast 
madde tutan bir lezyon saptanmõştõ. İz-
lemde söz konusu lezyon klinik iyileşme-
den uzun süre sonra düzelme göstermişti. 
Kesin tanõ için gerekli dura biyopsisi aile-
nin kabul etmemesi nedeni ile yaptõrõla-
madõ.  

Bizim olgumuzda da olduğu gibi çoğu 
olguda, steroid tedavi ile klinik belirtiler 
gerilerken, MR görüntüleme bulgularõnõn 
aynõ düzeyde gerilememesi nedeni ile te-
davi etkinliğini tayin etmede MR takibi-
nin anlamlõ olmadõğõ öne sürülmektedir.1,4 
Tedavi ile enflamatuar aktivite baskõla-
nõrken yoğun fibröz çekirdeğin küçülmesi-
nin beklenemeyeceği öne sürülmüştür.1,2,4 

Öte yandan, Nishioka ve ark,4 SPECT in-
celemesinde talyum-201 "uptake"inin, 
İHP semptomlarõnõn dalgalõ seyri ile iliş-
kili olduğunu ve enflamatuar aktiviteyi 
belirlemede yararlanõlabileceğini bildir-
mişlerdir. Pakimenenjitte dura, kontrast-
sõz kranyal BT'de tipik olarak tentorium, 
falks ve prepontin beyin sapõ boyunca ka-
lõn, hiperdens olarak izlenir.1-3 

İHP'de BOS'na ait basõnç değeri, hücre 
sayõsõ, şeker ve protein seviyeleri değişken 
bildirilmiş olup, tanõ koydurucu bir özelli-
ğe sahip değildir ve herhangi bir mikroor-
ganizma saptanmamaktadõr. Bizim olgu-
muzda olduğu gibi BOS bulgularõ tama-
miyle normal seyredebileceği gibi1,3 prote-
in seviyesinde hafif artõş1-3 veya pleositoz2 
söz konusu olabilir. Başlangõçta normal 
olmasõna rağmen klinik tablonun yerleşi-
minden 4 ay veya bir yõl sonra BOS'da 
hücre ve protein artõşõ bildirilen olgular 
da vardõr.2,4 Eritrosit sedimentasyon hõzõ 
genellikle yüksek bulunur.1-3 Olgumuzun 
serum biyokimya ve seroloji analizleri 
normal bulunmuştur. 

Lezyon bölgesinin histopatolojik incele-
mesinde tipik olarak diffuz nonspesifik 
dura mater kalõnlaşmasõ, nonspesifik ste-
ril enflamasyon, lenfosit infiltrasyonu, ö-
dem ve fibrozis saptanmõştõr.1,3,4,6 Litera-
türde, az sayõda olguda epiteloid histiyo-
sitler ve kazeöz nekroz ile birlikte Lan-
gerhans tipi multinükleer dev hücrelerin 
görüldüğü duranõn nonspesifik granülo-
matöz inflamasyonu da bildirilmiştir.2,14 

Etyolojisi henüz aydõnlatõlamamõş ve 
bu nedenle idyopatik bir hastalõk olduğu 
düşünülen İHP'nin ayõrõcõ tanõsõnda, 
hipertrofik pakimenenjite neden olabile-
cek diğer hastalõk tablolarõ yer almakta-
dõr. Başağrõsõ ve kranyal sinir felçlerine 
neden olabilecek, beyin sapõ ve kafa kaide-
sine lokalize yer kaplayõcõ lezyonlarõ 
ekarte etmek için kranyal görüntüleme 
şarttõr. Her ne kadar bizim olgumuzda ve 
İHP olgularõnõn çoğunluğunda granülo-
matöz lezyon söz konusu değilse de, dura 
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tabanõnda kitlesel lezyonlar ve kalõnlaş-
mõş pakimeninks saptandõğõnda sarko-
idoz,15 tüberküloz, sifiliz,16 Wegener gra-
nülomatozisi gibi granülomatöz lezyonlara 
neden olabilen hastalõklar ve olasõ kanser 
metastazlarõ  ekarte edilmelidir. Hastamõ-
zõn serum ACE düzeyi normal bulunmuş, 
akciğer grafisinde herhangi bir özellik 
saptanmamõştõr. MR görüntülemesinde 
Wegener granülomatozisi açõsõndan 
nazofarenks veya sinus inflamasyonu le-
hine bir bulgu elde edilmediği gibi, kan c-
ANCA düzeyi normal bulunmuştur. 
Aspergilloz ayrõca Sjögren sendromu, poli-
arteritis nodoza ve romatoid artrit gibi 
immunolojik hastalõklar da bizim olgu-
muzda olduğu gibi pakimenenjit etyoloji-
sinde araştõrõlmalõdõr.2,4    

Olgumuzun ilk başvurusunda, klinik ve 
radyolojik görüntülemedeki özellikler kõs-
men Tolosa-Hunt sendromu (THS)17 ile 
uyumlu bulunmakla birlikte, klasik ta-
nõmlamadan farklõ olarak hastamõzda V. 
kranyal sinirin mandibuler dal tutulumu 
ve MR görüntülemede lezyonun sağ 
temporal lob inferior kesimindeki beyin 
zarlarõna doğru uzanõm gösterir nitelikte 
yaygõn oluşu TSH tanõsõndan uzaklaştõr-
mõştõr. THS fokal bir pakimenenjittir ve 
tutulum kavernöz sinus, superior orbital 
fissür veya orbita apeksi ile sõnõrlõ olup, 
II, III, IV, VI ve V1 ile III. sinirin para-
sempatik pupillodilatör lifleri ve karotis 
çevresindeki sempatik pupillokonstriktör 
liflerin etkilenmesi söz konusudur.17   
İHP'nin tedavisi henüz belirsizdir. 

Steroid tedaviye başlangõçta alõnan yanõt 
genellikle süregen değildir ve steroid teda-
viye rağmen hastalõk progrese olur.1-3 Ba-
zõ olgularda steroid dozunun azaltõlmasõ 
ile klinik tabloda alevlenme olmasõ hasta-
larõ steroide bağõmlõ kõlmõştõr.1,2 Steroid 
bağõmlõlõğõ gelişmiş hastalarda yan etkile-
ri önlemek ve günlük ihtiyaç duyulan 
steroid dozunu azaltmak açõsõndan pulse 
steroid tedavinin oldukça yararlõ olduğu-
nu öne süren yazarlar da vardõr.6 Radyo-

terapi belirtilerde kalõcõ düzelme sağlama-
mõş, azatiyoprin ise steroid dozunu azal-
tõlmasõnõ sağlamõştõr.1 Dura biyopsisinde 
nonspesifik granülomatöz enflamasyonun 
ve perinükleer ANCA'nõn (p-ANCA) pozi-
tif bulunduğu bir İHP olgusunda 
siklofosfamid ve steroid kombinasyonu ile 
bir yõlõk izlemde kalõcõ remisyon sağlan-
masõ üzerine p-ANCA pozitif  İHP olgula-
rõnda söz konusu kombinasyonun uygu-
lanmasõ önerilmiştir.14 Öte yandan miko-
bakteriyel kültür ve boyamalarõ negatif 
olan ve granülom saptanmamõş bir İHP 
olgusunda PPD pozitifliği nedeni ile uygu-
lanan antitübeküloz tedavi ile gerek 
semptomlar, gerekse görüntüleme bulgu-
larõ gerilemiş ve yazarlar diğer İHP olgu-
larõnda da ampirik olarak antitüberküloz 
tedavi uygulanmasõnõn denenebileceğini 
belirtmişlerdir.18 Granülomatöz lezyon-
larda, kompresyonu azaltmak amacõyla 
cerrahi girişimin de gerekebileceği ileri 
sürülmektedir.2 Olgumuzun ilk atağõnda 
metilprednizolon tedavisi ile 10 gün içinde 
belirtiler büyük ölçüde ortadan kalkmõş-
tõr. İdame steroid tedavisi altõnda iken 
yaklaşõk 3 ay sonra ikinci atağõn ortaya 
çõkmasõ üzerine, pulse steroid tedavi uy-
gulanmõş, ancak ilk atakta alõnan olumlu 
yanõt tekrarlamamõştõr. Bunun üzerine 
azatiyoprin monoterapisine geçilmiş ve 
klinik olarak stabil seyir gösteren tabloda 
yaklaşõk 3 ay sonra orta derecede düzelme 
gözlenmiştir. İki yõldan beri halen immun-
supresan tedavi altõnda olan hastada yeni 
bir atak belirmemiştir. 

Sõnõrlõ sayõdaki olgulara dayalõ litera-
tür bilgileri ve bireysel özellikleri göz önü-
ne aldõğõmõzda, halen sekel bulgularla bir-
likte stabil bir klinik seyir sergileyen olgu-
muzda hastalõğõnõn prognozuna yönelik 
herhangi bir fikir üretemiyoruz. Ayrõca 
azatiyopirinin malinite riski taşõmasõ ne-
deniyle kesilmesi ya da olasõ relapslarõ ön-
leme potansiyeli bakõmõndan sürdürülme-
si konusunda seçim yapmada zorlandõğõ-
mõzõ belirtmek isteriz.             
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ÖZET 
Bu yazõda, tekrarlayõcõ multipl kranyal 

sinir felçleri gelişmiş olan, radyolojik tet-
kikleri pakimenenjitle uyumlu bulunan ve 
inisiyal semptomatik steroid yanõtõnõn da-
ha sonraki ataklarda alõnamadõğõ bir ka-
dõn hastanõn 2 yõl süreli klinik ve radyolo-
jik izlemi sunulmuştur. Herhangi bir 
etyolojik sebebin belirlenememesi nede-
niyle olasõ idiyopatik hipertrofik pakime-
nenjit (İHP) tanõsõ alan hasta özelinde, ge-
rek klinik, gerekse radyolojik açõdan 
İHP'nin ayõrõcõ tanõsõnda ele alõnmasõ ge-
reken diğer hastalõklar, oldukça nadir 
rastlanõlan İHP'ye ait mevcut literatür 
bilgisi õşõğõnda tartõşõlmõştõr. 
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