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Idiopatyczny przerost opony twardej
— opis przypadku
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Magdalena Koszewicz!, Joanna Bladowska?

'Katedra i Klinika Neurologii Uniwersytetu Medycznego we Wroclawiu
2Zaklad Radiologii Ogdlnej, Zabiegowej i Neuroradiologii Uniwersytetu Medycznego we Wroctawiu

STRESZCZENIE
Idiopatyczny przerost opony twardej jest rzadkim schorzeniem
opon mozgowych o nieustalonej etiopatogenezie. Najczgstszymi
objawami sg uporczywe bole gtowy i uszkodzenie nerwow czasz-
kowych. Rozpoznanie ustala sig na podstawie wynikow badan
neuroobrazowych i po wykluczeniu innych przyczyn pogrubienia
opon, zwykle po dtuzszym czasie trwania dolegliwosci. Autorzy
przedstawili przypadek 73-letniego mezczyzny, u ktérego na pod-
stawie obrazu klinicznego oraz badan pomocniczych rozpoznano
idiopatyczny przerost opony twarde;.

Polski Przeglad Neurologiczny 2015, tom 11, 2, 72-76
Stowa kluczowe: przerost opony twardej, pachymeningitis,
bole gtowy

Wprowadzenie

Przerost opony twardej (PMH, pachymeningitis
hypertrophica) jest schorzeniem rzadkim. W wigk-
szo$ci przypadkéw ma ono charakter wtérny
i wystepuje w przebiegu choréb autoimmunolo-
gicznych, czesto w schorzeniach tkanki tacznej.
Udokumentowano wystepowanie PMH w zespole
Sjogrena, sarkoidozie, reumatoidalnym zapaleniu
stawow, ziarniniaku Wegenera, toczniu uklado-
wym, chorobie Hashimoto i zapaleniu tetnicy
skroniowej [1, 2]. Przerost opony twardej stwier-
dza sie rowniez w przebiegu proceséw zapalnych,
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na przyklad w boreliozie, kile, gruzlicy, zakazeniu
wirusem watroby typu B (HBV, hepatitis B virus),
zakazeniu wirusem watroby typu C (HCV, hepatitis
C virus) i infekcjg ludzkim wirusem niedoboru
odpornoéci (HIV, human immunodeficiency virus)
lub w procesach nowotworowych obejmujacych
o$rodkowy uklad nerwowy, na przyktad chionia-
kach, rakowato$ci opon mézgowo-rdzeniowych
lub oponiakach. Pojedyncze publikacje dotyczg
PMH w przebiegu samoistnego podciénienia
srédczaszkowego [3, 4]. Trudnoéci diagnostyczne
pojawiaja sie w przypadkach, w ktérych nie udaje
sie wskaza¢ czynnika sprawczego, powodujacego
przerost opony twardej. W takich przypadkach
méwimy o idiopatycznej postaci PMH.

Idiopatyczny przerost opony twardej (IHPM,
idiopathic hypertrophic pachymeningitis) jest bar-
dzo rzadkim schorzeniem najprawdopodobniej
o podlozu immunologicznym. Charakteryzuje
sie pogrubieniem opony twardej mézgowia lub
rdzenia kregowego, bardzo rzadko dotyczy obu
tych lokalizacji [5]. Objawy kliniczne sq podobne
w postaci idiopatycznej i wtérnej. Najczestszym,
wystepujacym u ponad 90% pacjentéw objawem
sg uporczywe, rozlane, niecharakterystyczne
bole glowy, trwajace nierzadko wiele lat. Rzad-
szq manifestacjg IPHM jest uszkodzenie nerwow
czaszkowych, ataksja mézdzkowa, padaczka [6].
Rozpoznanie jest zwykle ustalane pézno, na
podstawie badan neuroobrazowych i po wyklu-
czeniu innych przyczyn pogrubienia opon. Ob-
serwuje sie znaczne zmniejszenie bolow gtowy
po zastosowaniu lek6w immunosupresyjnych,
w szczegb6lnosci glikokortykoteroidow. W polskiej
literaturze opisano do tej pory jedynie dwa takie
przypadki [1, 7].
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Opis przypadku

Mezczyzna w wieku 73 lat zostal przyjety do
Kliniki Neurologii Uniwersytetu Medycznego
we Wroclawiu w kwietniu 2013 roku, z powodu
uporczywych béléw glowy, utrzymujacych sie od
kilku miesiecy i niereagujacych na standardowe
leczenie przeciwbodlowe. Ponadto w wywiadzie:
nadci$nienie tetnicze, hipercholesterolemia, prze-
byta w 2012 roku operacja tetniaka aorty brzusznej
oraz zabieg plastyki przepukliny pachwinowej
i pepkowej. Wywiad nie wskazywatl na przebycie
jakiegokolwiek procesu zapalnego, nie odnotowa-
no takze istotnych obcigzeni rodzinnych.

Przy przyjeciu do Kliniki stwierdzono: dodatnie
objawy oponowe (sztywno$¢ karku na 4 palce,
objaw Brudzinskiego tonowy i objaw Kerniga),
plytszy prawy fald nosowo-wargowy, obustronnie

zanik mie$ni drobnych rak i zaznaczony zanik
miesni koniczyn dolnych, zwawsze odruchy glebo-
kie w koticzynach prawych, poza tym bez innych
objawéw ogniskowego uszkodzenia ukladu ner-
wowego. W badaniu rezonansu magnetycznego
(MR, magnetic resonance) glowy wykonanym
w Zakladzie Radiologii Ogé6lnej, Zabiegowej
i Neuroradiologii Uniwersytetu Medycznego we
Wroctawiu — uog6lnione pogrubienie oraz pato-
logiczne wzmocnienie kontrastowe opony twardej
calego mézgowia (ryc. 1). Pogrubiata opona sierpa
moézgu oraz namiotu mézdzku dala charaktery-
styczny objaw ,wiezy Eiffla nocg” (ryc. 2). W ba-
daniach laboratoryjnych stwierdzono wysokie
warto$ci wyktadnikéw stanu zapalnego (stezenie
biatka C-reaktywnego [CRP, C-reactive protein|
62,43 mg/l, odczyn Biernackiego [OB] 104 mm/h)

Rycina 1A, B. Obrazy T1-zalezne rezonansu magnetycznego w przekroju osiowym przed podaniem kontrastu (A) oraz po jego podaniu
(B); widoczne uogolnione pogrubienie oraz patologiczne wzmocnienie kontrastowe opony twardej (zaznaczono strzatka). Badanie wy-
konano w Zakfadzie Radiologii Ogoélnej, Zabiegowej i Neuroradiologii Uniwersytetu Medycznego we Wroctawiu

Rycina 2A, B. Obraz T1-zalezny rezonansu magnetycznego po podaniu srodka kontrastowego w przekroju osiowym; pogrubiata opona
sierpa mézgu oraz namiotu mézdzku (zaznaczono strzatka) (A) tworzy charakterystyczny ksztait okreslany jako objaw ,wiezy Eiffla nocg”
(B). Badanie wykonano w Zaktadzie Radiologii OgdInej, Zabiegowej i Neuroradiologii Uniwersytetu Medycznego we Wroctawiu
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z niskim stezeniem prokalcytoniny (< 0,05 ng/
/ml), niedokrwistos$¢ (stezenie hemoglobiny [Hb]
10,4 g/dl) z obnizonym stezeniem zelaza (17 ug/
/dl). Markery uktadowych choréb tkanki tgcznej
(przeciwciata przeciwjadrowe [ANA, antinuclear
antibodies], przeciw cytoplazmie neutrofiléw
[ANCA, anti-neutrophil cytoplasmic antibodies]
— typu cytoplazmatycznego [cANCA], typu
okolojadrowego [pANCA], dsDNA [double strand
deoxyribonucleic acid], przeciwkardiolipinowe,
przeciw beta,-glikoproteinie, antykoagulant
toczniowy, czynnika reumatoidalnego (RF, rheu-
matoid factor), przeciwciata przeciwtarczycowe
— przeciw tyreoglobulinie [anty-TG] i przeciw
peroksydazie tarczycowej [anty-TPO]), choréb
nowotworowych (AFP, CEA, CA 19-9, CA 15-3,
HCG, PSA), sktadowe dopelniacza C3 i C4 oraz
przeciwciala przeciwko bakteriom (Treponema
pallidum, Borrelia burgdorferi) i wirusom (HSYV,
Enterowirusom, HIV, HCV, HBV) byly nieobecne.
Nie wykazano podwyzszonego stezenia enzymu
konwertazy angiotensyny (ACE, angiotensyn-con-
verting enzyme) w surowicy. W badaniu ogélnym
plynu mézgowo-rdzeniowo (PMR) stwierdzono
nieznacznie podwyzszone stezenie biatka (85 mg/
/dl) z pleocytoza jednojadrzasta (19 komérek,
w tym 88% komorek limfocytowych); w badaniu
cytologicznym PMR nie wykryto komérek nowo-
tworowych, wyniki badan serologicznych byty
negatywnie, a posiew PMR — jalowy. W zapisie
elektroencefalograficznym (EEG) zarejestrowano
nieliczne, obustronne fale theta, prowokowane
probami aktywacyjnymi. W badaniu neuro-
graficznym wykazano umiarkowane zmiany
o charakterze korzeniowo-polineuropatycznym,
z dominacjg uszkodzenia aksonalnego. Pozostate
wyniki badan, w tym rentgenogram (RTG) klatki
piersiowej, ultrasonografie (USG) i tomografie
komputerowg (TK) jamy brzusznej i miednicy,
nie wykazatly istotnych patologii.

W trakcie hospitalizacji utrzymywaty sie béle
glowy. W leczeniu zastosowano sekwencyjnie acy-
klowir (poczatkowo dozylnie w dawce dobowej
1500 mg, a nastepnie doustnie w dawce dobowej
2,0 g) oraz doustnie cyprofloksacyne w dawce
dobowej 500 mg i doraznie leki przeciwbélowe,
nie uzyskujac poprawy stanu chorego. Chorego
zakwalifikowano do biopsji opony twardej. Bada-
nie histopatologiczne wykazato rozlegte, fibrobla-
styczne zapalenie opony twardej, ze znacznag jej
destrukcjg, naciekami limfocytarnymi i ognisko-
wym bliznowaceniem. W maju 2013 roku pacjent

byt ponownie hospitalizowany w Klinice Neurolo-
gii w celu poszerzenia diagnostyki i ustalenia dal-
szego leczenia. Rodzaj i nasilenie dolegliwosci nie
ulegly zmianie; nadal utrzymywaty sie codzienne,
nasilone, rozlane béle glowy. W badaniu neurolo-
gicznym, w poréwnaniu z badaniem z kwietnia
2013 roku, nie stwierdzono istotnych réznic, poza
zmniejszeniem nasilenia objawéw oponowych —
obecny byl tylko objaw Kerniga. W kontrolnych
badaniach laboratoryjnych: wysokie wartosci wy-
ktadnikéw stanu zapalnego (CRP 110,17 mg/l, OB
104 mm/h), niedokrwisto$¢ (Hb 10,7 g/dl) z nie-
doborem zelaza (11 pg/dl). Nie wykryto obecnosci
przeciwcial onkoneuronalnych. W kontrolnym
badaniu PMR stwierdzono cze$ciowe wycofanie
sie cech zapalnych; obnizyl sie poziom biatka
do 50 mg/dl, utrzymuje sie niewielka pleocytoza
z przewaga komorek limfocytarnych (67%). Bada-
nie mikrobiologiczne PMR i surowicy w kierunku
gruzlicy — negatywne. Kontrolne badanie EEG nie
roznilo sig istotnie od badania wyjsciowego. W le-
czeniu stosowano dozylnie ceftazydym w dawce
dobowej 3,0 g, nie uzyskujac wyraznego efektu
terapeutycznego. Konsultujacy hematolog nie
stwierdzil hematologicznych przyczyn niedokrwi-
stosci, zalecajac wykonanie gastro- i kolonoskopii.
Pacjenta przekazano na oddzial wewnetrzny, gdzie
w badaniach gastrologicznych nie wykazano istot-
nych nieprawidtowosci. Choremu przetoczono
2 jednostki koncentratu krwinek czerwonych. Do
leczenia wiaczono prednizolon, uzyskujac catko-
wite ustgpienie wczesniej zgltaszanych dolegli-
wosci, a w kontrolnych badaniach laboratoryjnych
— spadek parametréw stanu zapalnego. Réwniez
w kontrolnym badaniu MR glowy stopieni pogru-
bienia opon oraz ich wzmocnienia kontrastowego
ulegl wyraznemu zmniejszeniu (ryc. 3).

U 73-letniego pacjenta, na podstawie obrazu
klinicznego, wynikéw badan pomocniczych,
rozpoznano idiopatyczny przerost opony twar-
dej. Wykonano szereg badan, w szczegdlnosci
laboratoryjnych, ktérych wyniki potwierdzily
idiopatyczny charakter schorzenia. Obecnie
chory, pozostajacy pod kontrolg ambulatoryjna,
nie zglasza dolegliwosci; stan neurologiczny jest
prawidlowy.

Omowienie

Pierwszy opis IHPM dokonany przez Charcota
iJoffrey’a pochodzi z 1869 roku i dotyczy rdzenio-
wej lokalizacji przerostu. W 1949 roku Naffziger
i Stern jako pierwsi opisali pacjenta z czaszkowym
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Rycina 3A, B. Obrazy T1-zalezne kontrolnego badania rezonansu magnetycznego w przekroju osiowym przed podaniem kontrastu
(A) oraz po jego podaniu (B); widoczna znaczna regresja uogolnionego pogrubienia opony twardej, ulegajaca jeszcze nieznacznemu
wzmochnieniu. Badanie wykonane w Zakiadzie Radiologii Ogdinej, Zabiegowej i Neuroradiologii Uniwersytetu Medycznego we Wroctawiu

wariantem schorzenia [8, 9]. Od tamtej pory do
2010 roku opisano okoto 100 przypadkéw IHPM,
w tym w Polsce tylko dwa [1, 7]. W ostatnich
latach, z uwagi na wieksza dostepnosé nowoczes-
nych badan neuroobrazowych, rozpoznawanie
IHPM jest latwiejsze. W przedstawionym przed
nas przypadku rozpoznanie ustalono na podstawie
badania MR glowy oraz biopsji opony twardej,
po wykluczeniu innych mozliwych przyczyn
pogrubienia opon.

7 danych epidemiologicznych wynika, ze IHPM
czesciej wystepuje u mezczyzn, a pierwsze obja-
wy pojawiajg sie miedzy 50. a 60. rokiem zycia
[10]. Etiopatogeneza tego schorzenia nadal jest
niejasna. Najwieksza role przypisuje sie procesom
autoimmunologicznym, co wydaje sie potwier-
dza¢ bardzo dobra reakcja na leczenie immuno-
supresyjne. Ponadto ostatnie badania wskazujg na
znaczacy odsetek IgG4 w PMR. Niekto6rzy autorzy
wyrdzniajg IgG4-zalezny przerost opony twardej
jako odrebng jednostke chorobowg [10, 11].

Objawy kliniczne choroby sg zré6znicowane, za-
leza od lokalizacji i stopnia przerostu opony twar-
dej. Zwiagzane sg zwykle z bezposrednim uciskiem
na struktury anatomiczne. Najczestszym obja-
wem, ktory stwierdza sie u ponad 90% chorych,
sa uporczywe, niecharakterystyczne, codzienne
béle glowy, ktére nie reagujg na standardowe
leczenie przeciwbélowe. W 75-80% przypad-
kéw stwierdza sie zajecie nerwéw czaszkowych
— najczesciej wzrokowego i okoruchowego, co
stanowi przyczyne zaburzen widzenia, diplopii,
a nawet $lepoty. Rzadziej obserwuje sig uszko-
dzenie pozostatych nerwéw czaszkowych, ataksje
mo6zdzkowa, napady padaczkowe, niedoczynnosé

przysadki [7, 12]. U opisanego chorego jedynym
objawem klinicznym byly typowe, utrzymujace
sig kilka miesigcy, bole glowy. Wouda i wsp. [13]
opisali podobny przypadek 37-letniego chorego,
u ktorego jedynym objawem IHPM byly utrzymu-
jace sie przez 13 lat béle glowy, bez innych cech
uszkodzenia uktadu nerwowego.

Badanie TK gtowy w IHPM nie jest wystarcza-
jaco czute, szczegblnie w przypadkach niesyme-
trycznego pogrubienia opony twardej, co dotyczy
50% chorych [10]. Klimek i wsp. [1] opisali 52-let-
nig kobiete z pogorszeniem ostro$ci widzenia
i zanikiem n. II, u ktérej przez 2 lata w kolejnych
badaniach TK glowy obserwowano przewlekly
krwiak przymézgowy, bez cech ewolucji. Dopie-
ro po catkowitej utracie widzenia i stwierdzeniu
ucisku struktur srodkowych, zdecydowano sie na
zabieg neurochirurgiczny, ktéry zamiast krwiaka
ujawnil przerosnieta opone twardg o grubosci
7 mm, ktéra mogta sie ujawnic jedynie w badaniu
MR glowy z kontrastem. W watpliwych przypad-
kach wskazana jest biopsja opony twardej, ktora
potwierdza przewlekte, fibroblastyczne zmiany
zapalne [10, 11].

Badaniem o duzej wartosci diagnostycznej jest
naklucie ledZzwiowe z pomiarem ci$nienia PMR.
Jednak u chorych z zespolem podciénienia we-
wnatrzczaszkowego stwierdza sig¢ podobny obraz
kliniczny, tj. uporczywe bole glowy, a w badaniu MR
rozlane pogrubienie opon mézgowo-rdzeniowych ze
wspdlistniejacym podcisnieniem ptynu mézgowo-
-rdzeniowego. W naszym przypadku stwierdzono
podwyzszone stezenie biatka oraz pleocytoze, przy
prawidlowym ci$nieniu PMR. Podobne wyniki uzy-
skali Dash i wsp. [11], dokonujgc retrospektywnej
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analizy 20 chorych z IHPM. Autorzy ci stwierdzili
w PMR znamiennie podwyzszone stezenie biatka
($rednio 96,9 mg/dl) oraz obecno$¢ komérek jedno-
jadrzastych ($rednio 35 komoérek). W IHPM przyle-
gajaca do opony twardej pajeczynowka jest wlgczona
w proces zapalny, co prowadzi do uszkodzenia
bariery krew-mozg i przenikania biatka do PMR.
Pleocytoza wskazuje natomiast na przewlekly proces
zapalny, toczacy sie w obrebie opon mézgowo-rdze-
niowych. Zjawiska te ttumacza obecnos¢ objawéw
oponowych, ktére prawie catkowicie wycofujq sie
po leczeniu immunosupresyjnym.

Podwyzszone parametry stanu zapalnego (CRP,
OB), obecne pomimo braku jednoznacznej przy-
czyny, majg pomocnicze znaczenie w diagnostyce
IHPM. W badaniu Zhao i wsp. [10] u 80% chorych
stwierdzono znacznie podwyzszony poziom CRP,
a u 71% chorych — bardzo wysokie OB (59—
—127 mm/h). Po zastosowaniu leczenia immunosu-
presyjnego obserwowano cze$ciowa normalizacje
tych parametréw, przy czym nigdy nie osiagaly
one wartosci prawidtowych. Podobne wyniki
uzyskali$my u naszego pacjenta. Wedlug Mikawa
i wsp. [14], idiopatyczny przerost opony twardej
z objawami zapalnymi (podwyzszone CRP i OB,
goraczka), rokuje gorzej i trudniej poddaje sie
leczeniu niz drugi, rzadszy typ IHPM bez cech
zapalenia. Pomimo zapalnego typu IHPM w na-
szym przypadku, obserwowalismy bardzo dobrg
reakcje na leki immunosupresyjne, ze znamienng
poprawag stanu klinicznego i radiologicznego.

Nieleczony, idiopatyczny przerost opony twar-
dej ma przebieg przewlekle postepujacy i moze
prowadzi¢ do ciezkich powiktan neurologicznych.
W leczeniu immunosupresyjnym najczesciej sto-
suje sig prednizolon lub metyloprednizolon. Nie
ma jednoznacznych wytycznych dotyczacych
dawkowania oraz czasu leczenia IHPM, niemniej
na podstawie piS$miennictwa wydaje sie, ze sto-
sowana dawka prednizolonu nie powinna by¢

mniejsza niz 1-2 mg/kg mc., a terapia powinna
trwac okoto 12 tygodni [11, 12]. Pojedyncze do-
niesienia wskazujg na mozliwo$¢ zastosowaniu
w IHPM azatiopryny, metotreksatu oraz mykofe-
nolanu mofetilu, z dobrym efektem terapeutycz-
nym. Leczenie przeciwbdlowe, przeciwzapalne,
antybiotykoterapia oraz leczenie przeciwwiruso-
we nie przynosza poprawy klinicznej, nie majg
tez wplywu na normalizacje parametréw stanu
zapalnego, co obserwowalismy takze w naszym
przypadku.
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