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Przypadek prezentowany na zebraniu Oddziatu £odzkiego Polskiego Towarzystwa Neurologicznego 1 grudnia 2010 1.
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Streszczenie |

Summary |

Idiopatyczny przerost opony twardej to rzadkie schorzenie o niejasnej patogenezie. W literaturze Swiatowej do 2010 roku
opisano okoto 100 przypadkéw, z czego wickszo$¢ w ostatnim dziesigcioleciu. Niniejszym chcieliSmy przedstawic przy-
padek 52-letniej kobiety, ktora zostata przyjeta do Kliniki Neurologii i Epileptologii Uniwersytetu Medycznego w f.odzi
w sierpniu 2010 roku. Choroba rozpoczgta si¢ ostabieniem ostrosci widzenia oka lewego w 2007 roku. Z tego powodu pa-
cjentka byfa hospitalizowana na oddziale okulistycznym, a nastgpnie neurologicznym, jednakze nie ustalono rozpozna-
nia przyczynowego. Miata wielokrotnie wykonywane badanie CT gtowy, ktére wypadafo prawidtowo. W maju 2009 roku
z powodu zaburzefi kardiologicznych implantowano chorej kardiostymulator, co w przysztosci wykluczato mozliwos¢
wykonania MRI. W sierpniu 2009 roku stwierdzono juz catkowity zanik nerwu II oka lewego oraz zaczynajacy si¢ zanik
nerwu II po stronie prawej. W lutym 2010 roku bdle glowy zmienily swoja czgsto$¢ — ze sporadycznych staly si¢ codzienne.
Po przyjeciu pacjentki do szpitala w 2010 roku badanie CT glowy ujawnito krwiaka przymozgowego. Mimo istnieja-
cych objawdw ucisku prawej komory bocznej, z jej przemieszczeniem, chora nie zostala zakwalifikowana do zabiegu.
Po ponownej hospitalizacji w sierpniu 2010 roku, z powodu braku ewolucji krwiaka i narastajacych przemieszczef pa-
cjentke przeniesiono do Kliniki Neurochirurgii. W trakcie zabiegu stwierdzono pogrubiala opong twardg (okoto 7 mm),
ktorej fragmenty przestano do badania histopatologicznego. Wykazato ono zmiany o charakterze wiknisto-ziarnistym.
U chorej wykonano szereg bada laboratoryjnych w celu ustalenia przyczyny przerostu opony twardej, ktdre wypadty ne-
gatywnie, co wskazuje na idiopatyczny przerost opony twarde;.

Stowa kluczowe: przerost opony twardej, zanik nerwu wzrokowego, krwiak przymozgowy, bole glowy
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Idiopathic hypertrophic pachymeningitis (IHPM) is a rare disaster, with still unknown aetiopathogenesis. There are
above 100 described cases of IHPM in the medical literature till 2010 year of which majority was reported in last 10 years.
We would like to present a case of 52 years old woman admitted to Department of Neurology and Epileptology, Medical
University of Lodz in August 2010. The disease was started with weakening of visual acuity in 2007 year in left eye.
Because of this she was hospitalised in ophthalmology ward and after that at neurological ward, but the reason for weak-
ening of visual acuity was unclear. She had had numerous CT scans of head, which were correct always. In May 2009 she
was given an cardiostimulator because of cardiologic disease, which excluded ability to future MRI examination.
In August 2009 she was diagnosed a total atrophy of left optical nerve and beginning of atrophy of right optical nerve.
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In February headaches change from occasional to every day pains. After she was admitted to hospital the CT scan of
head showed cerebral haematoma. Although the existing symptoms of pressure to the right lateral ventricle with its dis-
placement but she was not qualified to the operation by neurosurgeon. In August 2010 after another hospitalisation
because lack of evolution of haematoma and increasing displacement she was transferred to the Neurosurgery Depart-
ment. During the surgery stated thicker dura mater about 7 mm, which fragments were sent to pathomorphological
examination. They showed changes of a fibrogranular nature. Many other laboratory test were made to discover cause
of IHPM and they were negative, that proof the idiopathic hypertrophic pachymeningitis diagnosis.

Key words: pachymeningitis hypertrophica, atrophia nervi opici, haematoma cerebral, headaches

WSTEP

jest choroba niezmiernie rzadko rozpoznawang. W czesci

przypadkow przerost opony twardej stwierdza si¢ na przy-
ktad w przebiegu chordb tkanki tacznej lub o podtozu immuno-
logicznym, takich jak: ziarniniak Wegenera, reumatoidalne za-
palenie stawow, zespot Sjogrena, sarkoidoza, zapalenie tetnicy
skroniowej". Opisywano takze przerost w nastepstwie takich
procesow infekeyjnych, jak: borelioza, gruZlica, kita, HTZV-1,
jak rowniez chor6b nowotworowych: oponiaka, chtoniaka,
rakowatosci opon lub przerzutow do kosci!?. Przerost opo-
ny twardej odnotowano w przebiegu samoistnego podcisnie-
nia Srodczaszkowego lub w nastepstwie pourazowego krwia-
ka podtwardoéwkowego. Badania histopatologiczne wykonane
w nielicznych przypadkach samoistnego przerostu opony twar-
dej wykazuja przewlekly proces o charakterze fibroblastycz-
nego zapalenia. Zatem w przypadku gdy nie znamy lub nie
mozemy wskaza¢ czynnika sprawczego, mowimy o postaci
idiopatycznej przerostu opon®.
Objawy zaréwno w postaci idiopatycznej, jak i wtornej sg jed-
nakowe. Choroba rozpoczyna si¢ zazwyczaj bolami glowy
o niecharakterystycznym obrazie, do ktorych po pewnym cza-
sie dotaczaja zaburzenia ze strony nerwow czaszkowych, naj-
czgSciej nerwu I i/lub nerwow gatkoruchowych. Czas trwania
dolegliwoSci bywa rézny, natomiast bole glowy systematycz-
nie narastajg i dofaczaja do nich objawy neurologiczne, na
przyktad w postaci dwojenia lub jednostronnego upoSledze-
nia ostrosci wzroku®. Proces chorobowy zazwyczaj dotyczy
mozgowia, cho¢ moze takze dotyczy¢ rdzenia krggowego®.
Do rozpoznania dochodzi zwykle po dtuzszym czasie trwania
dolegliwosci, zwykle po wykonaniu badaf neuroobrazowych.
ChcieliSmy przedstawi¢ przypadek, w ktérym diagnoz¢ prze-
rostu opony twardej postawiono po kilku latach trwania dole-
gliwoSci 1 narastania objawdw klinicznych.

Przerost opony twardej (tac. pachymeningitis hypertrophica)

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka K.R., lat 52, zostata przyjeta do Kliniki Neurologii
i Epileptologii Uniwersytetu Medycznego w Lodzi w sierpniu
2010 roku z powodu skarg na codzienne bole gfowy, wystepu-
jace mniej wiecej od 3 lat, oraz postepujace ostabienie ostro-
Sci wzroku oka prawego, wystepujace mniej wiecej od 2 lat,
przy istniejacej Slepocie oka lewego. Choroba rozpoczeta sig
80 | W marcu 2007 roku ostabieniem ostrosci widzenia oka lewego.

Z tego powodu pacjentka byta hospitalizowana w jednym
z oddziatléw neurologii. W badaniu neurologicznym stan
chorej byt prawidiowy i wykonane wowczas badanie CT gto-
wy rowniez dato wynik prawidiowy. Chora zostata wypisa-
na bez ustalenia przyczyny obnizenia ostroSci wzroku oka
lewego; zalecono dalszg diagnostykg. W tym celu w maju
2007 roku pacjentke hospitalizowano w klinice okulistyki,
a wykonane badanie MRI gtowy i oczodoféw nie wykazato
zmian, podobnie wynik badania neurologicznego byt prawi-
dtowy. Na poczatku 2008 roku pacjentka zaobserwowata po-
gorszenie ostro$ci wzroku oka prawego, ponadto bole gtowy
nasility si¢ — mozna je byto okresli¢ jako rozlane, codzien-
ne, niecharakterystyczne. Z tego powodu chora byta ponownie
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Rys. 1. CT glowy — krwiak przymdzgowy nad prawq potkulg mo-
zgu z prawostronnymi objawami uciskowymi (prawa ko-
mora boczna ucisnieta i przemieszczona na strone lewg).
Luty 20107.
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Rys. 2. CT glowy — krwiak przymozgowy oplaszczajqey 7 zazna-
czonym efektem masy (prawa komora boczna modelowa-
na, nieznacznie przemieszczona w linii posrodkowej). Maj
2010+

hospitalizowana na oddziale neurologii. Wykonano badania
neuroobrazowe (CT glowy, MRI glowy), ktdre i tym razem nie
wykazaly odchylen, natomiast stwierdzono zanik nerwu II oka
lewego; ostros$¢ widzenia oka prawego byta prawidiowa. Z po-
wodu zaburzef kardiologicznych chorej implantowano kardio-
stymulator w maju 2009 roku. W sierpniu 2009 roku pacjentke
hospitalizowano w klinice okulistyki, gdzie po wykonaniu ba-
dafi neuroobrazowych potwierdzono zanik catkowity nerwu II
oka lewego oraz stwierdzono cz¢Sciowy zanik nerwu wzroko-
wego prawego o nieustalonej etiologii.

W lutym 2010 roku pacjentka zostala ponownie skierowana na
oddzial neurologii z powodu dalszego stopniowego pogarsza-
nia si¢ ostrosci wzroku oka prawego oraz utrzymujacych si¢
bolow gtowy. Wykonane wowczas badanie CT glowy po raz
pierwszy wykazato odchylenie pod postacig krwiaka przymo-
zgowego (nad prawg potkula mozgu) z towarzyszacymi pra-
wostronnymi objawami uciskowymi na prawg komorg boczng
z przemieszczeniem na strong lewa. Z tego powodu chorg skie-
rowano do oddziatu neurochirurgicznego, gdzie nie podj¢to in-
terwencji zabiegowej.

W koficu maja 2010 roku pacjentka zostafa przyjeta do Klini-
ki Neurologii z powodu narastajacych bolow gtowy. Poza od-
chyleniami dotyczacymi nerwu I w badaniu przedmiotowym
nie stwierdzono innych zmian. Wykonane kolejne badanie CT
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Rys. 3. CT glowy - krwiak przymadzgowy nad calg prawq potkulg mo-
zgowia (struktury posrodkowe przemieszczone na strong
lewq). Sierpieri 2010r.

glowy nie wykazato ewolucji krwiaka (jego rozmiary utrzymy-
waly si¢ na tym samym poziomie), a mianowicie opisywano
opfaszczajacy krwiak przymoézgowy z zaznaczonym efektem
masy, modelowaniem prawej komory bocznej oraz nieznacz-
nym przemieszczeniem struktur w linii poSrodkowej. Konsul-
tujacy neurochirurg nadal nie widziat wskazan do zabiegu ope-
racyjnego. W tej sytuacji chorej polecono zglosi¢ si¢ za trzy
miesigce do Kliniki Neurologii.

Przy przyjeciu do Kliniki Neurologii i Epileptologii w sierpniu
2010 roku, w badaniu neurologicznym z odchylef od stanu
prawidtowego stwierdzono: Slepote oka lewego, znaczne osta-
bienie ostro$ci widzenia oka prawego, poza tym nerwy czasz-
kowe bez zmian. Sita mi¢$niowa, napigcie migSniowe, odruchy
glebokie w koficzynach gornych i dolnych prawidfowe, syme-
tryczne, bez zaburzen czucia powierzchniowego i glebokie-
go, objawy patologiczne nieobecne. Kolejne badanie CT glo-
wy wykazato brak ewolucji krwiaka, ktory jednak coraz bardziej
przemieszczat prawg komore boczna.

W tej sytuacji konsultujacy neurochirurg zakwalifikowat chora
do zabiegu, ktory zostat wykonany 27.08.2010 roku w Klinice
Neurochirurgii i Chirurgii Nerwéw Obwodowych Uniwersyte-
tu Medycznego. Kraniektomia skroniowo-ciemieniowa prawo-
stronna nie ujawnita cech krwiaka nadtwardéwkowego, nato-
miast stwierdzono pogrubialg opong twarda - okoto 7 mm.
Fragmenty opony twardej przestano do badania histopatolo-
gicznego, ktore wykazato: reactio fibroso-granulomatosa partim
gigantocellularis durae matris propabiliter post meningitidem.
Po stwierdzeniu przerostu opony twardej chora ponownie
przyjeto do Kliniki w celu wykluczenia objawowego tta prze-
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Rys. 4, 5. Zdjecia z pola operacyjnego — kraniektomia skroniowo-
-ciemieniowa prawostronna. Sierpieri 2010'r.

rostu opony. Wykonane wdwczas kontrolne badanie CT oczo-
dotow ujawnito patologiczne zgrubienie opony twardej w obre-
bie planum sphenoidale oraz przedniej Sciany dotu Srodkowego
czaszki, co prawdopodobnie spowodowato znaczne zwezenie
mi¢dzy innymi kanaféw nerwow wzrokowych oraz ucisk na
struktury nerwowe i elementy naczyniowe w tym rejonie.

Uzyskane wyniki badan: USG jamy brzusznej, RTG klatki pier-
siowej — prawidiowe; podstawowe badania laboratoryjne: ko-
agulogram, hormony tarczycy, proteinogram, badanie oglne

Rys. 6. Fragmenty tkankowe — przestane do badania histopatolo-
gicznego. Sierpiert 20107.

Rys. 7. Obraz mikroskopowy

moczu — W normie; ujemne poziomy: przeciwciala przeciwja-
drowe ANA, przeciwciala przeciwkardiolipinowe ACA IgM,
przeciwciata przeciwkardiolipinowe ACA IgG, komérki LE,
przeciwciata  przeciw cytoplazmie granulocytow cANCA,
przeciwciata przeciw cytoplazmie granulocytow pANCA, prze-
ciwciata przeciwsercowe, przeciwciata przeciw dwuniciowemu
DNA (dsDNA), VDRL, antygen Hbs, przeciwciata anty-Hbs,
anty-HCV, HIV (antygen i/lub przeciwcialo), przeciwciata IgG
p-Borrelia burgdorferi, przeciwciala 1gM p-Borrelia burgdorfe-
ri, przeciwciata 1gG p-Mycoplasma pneumoniae, przeciwcia-
ta IgM. Markery nowotworowe (AFP, CEA, HCG, CA 19-9,
CA 15-3, CA 125) oraz skfadowe C3 i C4 dopetniacza w normie.
Nieznacznie podwyzszone byly proby watrobowe i czynnik
reumatoidalny iloSciowo — 32,6 TU/ml. Podsumowujac, wy-
konano wszelkie badania laboratoryjne, ktdre daty wynik pra-
widfowy (z wyjatkiem RF i prob watrobowych), co pozwolito
ustali¢, iz mieliSmy do czynienia z przerostem opony twardej
o charakterze idiopatycznym. W wywiadzie nie byto zadnych
danych sugerujacych przebycie procesu zapalnego.

OMOWIENIE

Przerost opony twardej jest rzadkim schorzeniem, do 1997 roku
udokumentowano 33 przypadki IHPM. Z bazy danych PUB-
MED wiadomo, ze do 2007 roku takich przypadkéw odno-
towano ponad 65, a do 2010 roku ponad 100. Przerost opo-
ny twardej czesciej stwierdza si¢ u mezezyzn. Obraz Kliniczny
zalezy od lokalizacji przerostu, ktory moze by¢ miejscowy lub
rozlany. Charcot and Joffrey opisali taki przypadek jako pierw-
si w 1869 roku, byfa to rdzeniowa lokalizacja przerostu opo-
ny twardej™s V. W 1949 roku Naffziger i Stern doniesli po raz
pierwszy o czaszkowej lokalizacji IHPM™. Mikawa podzielit
IHPM na dwa podtypy: pierwszy z objawami zapalnymi (pod-
wyzszone CRP, OB, goraczka), gorzej rokujacy, 1 drugi - bez
objawow zapalnych®.

Lokalizacja przerostu opony twardej, a tym samym ucisk na
wazne anatomicznie struktury, jest powodem zroznicowanych
objawow tej choroby. Opona twarda zbudowana jest z wydfu-
zonych, splaszczonych fibroblastow i duzej iloSci zewnatrzko-
morkowego kolagenu. Opona twarda moze by¢ przerosnigta

AKTUALN NEUROL 2011, 11 (2), p. 79-84
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w obrebie mozgowia, rdzenia, a takze w obu tych miejscach
jednoczeSnie. Do najczgstszych objawow naleza: przewlekie
bole glowy — w okoto 90%; w okoto 80% zajecie nerwow czasz-
kowych (II, III, TV, VI), w tym zaburzenia widzenia: ubyt-
ki w polu widzenia, diplopia, Slepota. Obserwowano réwniez:
ataksje — 11%, napady padaczki - 8%, moczéwke prosta — 5%,
niedoczynno$¢ przysadki moézgowej — 2%, zaburzenia psycho-
tyczne — 2%3¢19,

Postawienie pewnej diagnozy wymaga wykonania badania ob-
razowego glowy oraz badania histopatologicznego wybrane-
go wycinka opony twardej. Ocena opony twardej na podstawie
badania TK nie jest dostatecznie precyzyjna. Znacznie wigcej
informacji dostarcza badanie MR gtowy. Niewatpliwie rozwdj
badaf obrazowych — MRI - przyczynia si¢ do wigkszej rozpo-
znawalnosci tej choroby.

W badaniu histologiczno-patologicznym przy zgrubieniu opo-
ny twardej obserwuje si¢ forme przewlekiego fibroblastycznego
zapalenia. W tego typu przypadkach proponuije si¢ stosowanie
lekow immunosupresyjnych, gféwnie glikokortykosteroidow!®.
Uwazamy, ze w omawianym przypadku rozpoznanie mozna
by ustali¢ znacznie wczesniej, gdyby istniata mozliwo$¢ po-
wtarzania badaf MRI. Wyniki badaf laboratoryjnych wypadty
prawidfowo. Wykonane w terminie pdZniejszym badanie celo-
wane na kanaly nerwow czaszkowych potwierdzito nasze przy-
puszczenia. W piSmiennictwie Swiatowym opisano jak dotad
ponad 100 przypadkow, w ktdrych poza bdlami glowy wysta-
pito uszkodzenie nerwow czaszkowych. Zalezy to oczywiscie
od miejsca przerostu opony twardej. Opisany przypadek zastu-
guje na szczegdlng uwage, przebiegat bowiem z izolowanym”
uszkodzeniem, a nastepnie zanikiem nerwu II. W dostepnym
nam piSmiennictwie nie znalezliSmy podobnego opisu. W na-
szym przypadku zmiany przerostowe opony twardej w kana-
tach nerwow wzrokowych powodowaly sukcesywne ostabienie
ostrosci wzroku. Powtorzenie badania MRI gtowy byto nie-
mozliwe (ze wzgledu na obecno$¢ kardiostymulatora), dziwi
jednak, ze postepujace jednostronne ostabienie ostrosci wzro-
ku prowadzace w ciggu 2 lat do Slepoty i rozpoczynajacy si¢
taki sam proces w drugim oku nie zasugerowal doglebniejszej
diagnostyki po wykonaniu badania neurologicznego, w kt6-
rym nie stwierdzono cech procesu rozrostowego; kwitowano to
stwierdzeniem, ze jest to proces o niejasnej etiologii.

Takze pojawienie si¢ zmian w obrazie CT gtowy — mogacych
sugerowac obecno$¢ krwiaka podtwardowkowego, ktory w cig-
gu kolejnych miesigcy nie ulega ewolucji, a wreez przeciwnie,
powoduje narastanie zmian — nie wywolywato refleksji wsrdd
neurochirurgéw. Dopiero opisywany ucisk prawej komory
bocznej z przesunigeiem struktur mozgowia poza lini¢ Srodko-
wa zdofat skfonic lekarzy do interwencji chirurgicznej. W oma-
wianym przypadku podziat Mikawy i wsp. nie pokrywat si¢ ze
stanem klinicznym. Wynik badania patomorfologicznego su-
gerowal przebycie procesu zapalnego. Doktadnie zebrany wy-
wiad wykluczyt taka mozliwo$¢, zatem mozna zgodzi€ si¢, 7e
jest to ograniczony proces zapalny, ktorego nastepstwem be-
dzie przerost opony twardej. Przypadek ten jest drugim w Pol-
sce 1 sadzimy, ze nauka po zgromadzeniu dostatecznej licz-
by przypadkéw bedzie mogta si¢ pokusi¢ o ustalenie etiologii
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Rys. 8. CT oczodolow - patologiczne zgrubienie opony twardej
w obrebie planum sphenoidale oraz przedniej Sciany dolu
Srodkowego czaszki. Listopad 2010r.

przerostu opony twardej tam, gdzie dotychczas uzywa si¢ okre-
Slenia ,idiopatyczny”. Mimo ze w piSmiennictwie Swiatowym
opisano wiele przypadkow zaniku nerwu II w przebiegu idio-
patycznego przerostu opony twardej, nasz nalezy uznac za wy-
jatkowy. W maju 2011 roku na zjezdzie ENS w Lizbonie przed-
stawiono doniesienia o czterech przypadkach IHPM, jednakze
zaden z tych opisow nie pokrywat si¢ z naszym ™.
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