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Ozet Abstract

65 yasinda bayan hasta bas donmesi sikayeti ile
klinigimize bagvurdu. Yapilan fizik muayene ve
odyovestibiiler tetkiklerin normal sinirlarda gelmesi
tizerine internal akustik kanal magnetik rezonans
goriintiileme (MRG) istendi; vestibiiler norit diisiiniilen
hastaya ila¢ tedavisi baglandi. 2 yil sonra bag dénmesi
atag: ile gelen hastanin cekilen kranial MRG sonucuna
gore hipertrofik kranial pakimenenjit diitiniildii. Yapilan
nistagmografisinde sola cakan spontan nistagmusu
mevcuttu. Hastada bulunan periferik vestibiiler
bozuklugun pakimenenjite bagl 8. kranial sinir basisina
ikincil gelistigi diistiniildii.

Anahtar kelimeler: Periferal vertigo, MRG Lomber
ponksiyon

A 65 years old woman presented to our clinic with
vertigo. Following physical examination and,
audiovestibular tests were normal, an internal acoustic
canal MRI was obtained; medical treatment were
started for vestibular neuritis. Two years later, she
admitted to emergency because of a vertigo attack
cranial so MRI suggested hypertrofic pachymeningitis.
Nystagmography showed left beating nystagmus that
decreased in amplitude with fixation. Periferic
vestibular disorder was thought to be a result of the 8th

cranial  nerve compression secondary  to
pachymeningitis.

Keywords: Peripheral vertigo, MRI Lumber
puncture

Giris

Idiopatik hipertrofik kranial pakimenenjit, duramin diffiiz ya da lokalize kalinlasmasiyla seyreden, daha sik
erkeklerde goriilen nadir inflamatuar bir hastaliktir [1,2]. Goriintiileme yontemlerinin gelismesi ve magnetik
rezonans goriintiilemenin (MRG) kullantmimin artmasiyla tani sikligi da artmistir [1,3]. Kesin tan1 biyopsi ile
konur. Pakimenenjit olgularinin cogunda altta yatan sebep bulunamamistir. Ancak hastalik, infeksiyonlar,
neoplazmlar, otoimmiin inflamatuar hastaliklar (sifiliz, tiiberkiiloz, sarkoidoz, Wegener graniilomatozisi, romatoid
artirit, vb.) gibi etkenlerle iligkilendirilmistir [1]. Semptomlar ¢cogunlukla inflamasyona ve etkilenen dura bolgesine
bagl olarak kranial sinir sikigmasi sonucu ortaya ¢ikar. Hastalik, genellikle yavas ilerler ancak seyir hiz1 degisken
olabilir. Tedavide temel olarak steroidler kullanilir. Ancak, steroid ve diger immiinomodiilatoér ajanlarin beraber
kullanildig1 kombine tedavilerin daha etkili olabilecegi bildirilmis; bunun sebebinin ise pakimenenjitin altta yatan
immiinolojik komponenti olabilecegi 6ne siiriilmiistiir [3]. Idiopatik hipertrofik pakimenenjit, steroid tedavisine
cevap verse de sik rekiirrens gosterebilir. Hastaligin MRG bulgulari karakteristik olmakla birlikte, her zaman klinik
seyirle uyumlu degildir. Bu nedenle tedavi etkinliginin degerlendirilmesinde MRG cok yardimeci degildir [3].

Olgu Sunumu

65 yasinda bayan hasta, yaklagsik 2 hafta 6nce baglayan, ani hareketlerle tetiklenen ve etraf doner tarzda olan bag
donmesi yakinmasi ile bagvurdu. Hastanin kulak burun bogaz muayenesi, nazal septal perforasyon diginda normal
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idi. Odyolojik degerlendirmede saf ses isitme esikleri ortalamasi sag kulak icin 18 dB, sol kulak icin 32 dB;
kelimeyi ayirt etme skorlar1 sag kulak icin 88, sol kulak icin ise 76 olarak saptandi. Sola ¢cakan spontan nistagmusu
mevcuttu. Bunun iizerine, istenen internal akustik kanal MRG’de (IAK MRG), sol internal akustik kanalda koronal
kesitlerde kanal icerisinde kontrast madde tutulumu rapor edildi (Sekil 1A,1B).
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Sekil 1B : Hastanin ilk bagvurusunda gekilen IAK MR’1n koronal kesiti

6 ay sonraki kontroliinde bag dénmesiyle ilgili yakinmasi olmadig1 6grenildi. Kontrol IAK MRG’de, 6nceki IAK
MRG’de olmayan, dura ve tentoryumda en kalin yerinde 4 mm Oolciilen, irregiiler kontiirlii diffiiz kalinlasma ve
kontrast madde tutulumlar1 dikkati ¢ekti. Tarif edilen dural kalinlasmanin bilateral internal akustik kanala dogru
uzandigi ve kanal igerisinde de devamlilik gosterdigi goriildii (Sekil 2A,2B).
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Sekil 2B : Hastanin 6 ay sonraki kontrol IAK MR goriintiisii, koronal kesiti

Bunun iizerine hasta noroloji boliimiine yonlendirildi. 2 yil sonra bag donmesi ve senkop nedeni ile acil servise
bagvuran hastanin, gecen zaman icinde dis merkezde noroloji boliimii tarafindan degerlendirildigi, oral prednizolon
tedavisi kullandig1 6grenildi. Acil serviste ¢ekilen bilgisayarli beyin tomografisi normaldi. Beyin MRG sonucu ise,
her iki hemisferde, serebral hemisferleri diffiiz olarak saran, intravendz kontrast madde sonrasi diffiiz kontrast
madde tutulumu gozlenen, yer yer subaraknoid mesafeye yayilimi izlenen diffiiz leptomeningeal kalinlagma olarak
raporlandi. Noroloji klinigi tarafindan yatirilarak izlenen hastada pakimenenjit diisiiniilerek, etiyolojiye yonelik
laboratuar testleri istendi. Serolojik ve immiinolojik tetkiklerden C Reaktif Protein (CRP), Angiotensin converting
enzyme (ACE), Anti Sm, Anti SS-A (Anti-Ro), Anti Scl-70, Anti Jo-1, Anti RNP, ANA, Immiimglobiilin G (IgG),
Immiimglobiilin A (IgA) ve Immiimglobiilin M (IgM) degerleri normaldi. Lomber ponksiyon sonrasi yapilan beyin
omurilik sivist (BOS) incelemelerinde de, etiyolojiye yonelik anormal bulgu saptanmadi. Hastaya idiopatik
hipertrofik kranial pakimenenjit tanis1 konuldu. Daha sonra bas donmesi acisindan kulak burun bogaz kliniginde
degerlendirilen hastanin otoskopik muayenesi, normaldi. Fiksasyon kalkinca amplitiidii artan, sola ¢akan spontan
nistagmus mevcuttu. Videonistagmografi kayitlarinda, tracking testinde sakkadik pursuit, optokinetik testte
asimetri gozlendi. Pozisyonel testlerde vertigo gozlenmedi. Kalorik testte solda hafif parezi mevcuttu.
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Hastadaki mevcut periferik vestibiiler aktivite bozuklugunun, pakimenenjit ve meninkslerdeki kalinlasmaya bagl
8. kranial sinir basisina ikincil gelistigi diistiniildii. Betahistin 2x8 mg baglandi. Hastanin 2 yillik takibinde vertigosu
tekrarlamadi.

Tartisma ve Sonug

Bu yazida, tekrarlayan bag donmesi ataklarinin eglik ettigi ve 8. kranial sinirin etkilendigi bir hipertrofik kranial
pakimenenjit vakasit sunulmustur. Sistemik hastalik bulgularinin olmadig: tablonun klinik seyir, radyolojik ve
laboratuar sonuglar bir arada degerlendirildiginde idiopatik hipertrofik kranial pakimenenjit ile uyumlu oldugu
diisiiniilmiigtiir.

Idiopatik hipertrofik kranial pakimenenjit, kulak burun bogaz alaninda nadir rastlanan bir hastaliktir. Orta kulak ya
da paranazal siniis infeksiyonlarina ikincil olarak hipertrofik kranial pakimenenjit gelistigi ileri siiriilen bazi
vakalar bildirilmistir [4,5]. Burada inflamasyon direkt olarak siniri etkilemezken, klinik tablo duradaki
kalinlagsmaya bagl olarak kranial sinirlere olan basi sonucu ortaya ¢ikmaktadir.

Idiopatik hipertrofik kranial pakimenenjitin en sik goriildiigii yas, bizim olgumuzda da oldugu gibi 6. dekadtir [6].
Hastalik kendini en sik olarak bas agrisi ve kranial sinir tutulumuna ait bulgularla belli eder. Tiim kranial sinirler
etkilenebilir. Klinik tablo, genellikle akut ya da subakut seyirlidir. Hastalik, steroid tedavisi ile remisyon gosterir,
ancak yeni ataklar olabilir [7,8,9].

Hipertrofik kranial pakimenenjit i¢in sifiliz, tiiberkiiloz, mantar enfeksiyonu, romatoid artrit, Wegener
graniilomatozisi, otolaringolojik hastaliklar ve travmalar gibi baz1 etiyolojik faktorler tammlanmstir [10]. Idiopatik
hipertrofik kranial pakimenenjit tamisi ise bu faktorlerin dislanmasi ile konulur. Idiopatik hipertrofik kranial
pakimenenjitin radyolojik goriiniimii tipiktir. Kranial MRG’de T1 agirlikl kesitlerde durada belirgin kalinlasma ve
kontrast tutulumu izlenir. Lezyonlar T2 agirlikli kesitlerde hipointens goriiliir [6,7,11]. Bu bulgularla uyumlu
olarak, bizim olgumuzun kranial MRG’sinde de tiim durada diffiiz tutulum goriilmiis; meninkslerde, internal
akustik kanala dogru uzanim gosteren ve gadolinyum tutan goriintii saptanmigtir. Olgularin cogunda steroid tedavisi
ile klinik bulgular gerilerken MR bulgularinin ayni oranda gerilememesi nedeniyle tedavi etkinliginin
degerlendirilmesinde goriintiileme takibinin anlamli olmadig: diisiintilmektedir [6,8,9].

Idiyopatik hipertrofik kranial pakimenenjitte, beyin omurilik sivisinin basing degeri, hiicre sayisi, seker-protein
seviyeleri degiskendir ve tan1 koydurmaz. Beyin omurilik sivisinda herhangi bir mikroorganizma saptanmaz.
Eritrosit sedimentasyon hizi genelde yiiksektir. Olgumuzda yapilan immiinolojik ve serolojik tetkikler normal
siirlarda gelmig; gonderilen beyin omurilik sivist 6rneginde de anormal bir bulguya rastlanmamistir. Hastalarin bir
kisminda, kesin sonug i¢in dura biyopsisi gerekir. Bizim olgumuzda hasta kabul etmedigi icin dural biyopsi
yapilmamis; ancak etiyolojiye yonelik yapilan tetkiklerin normal sonuclanmasi ve klinik tablo nedeniyle hastaligin
idiopatik oldugu kabul edilmisgtir [1].

Hastaligin kesin tedavisi heniiz bildirilmemistir. Steroid tedavisine alinan yanitin kalic1 olmadig: diistiniilmektedir
[12]. Tedavi altindayken bile hastalik ilerleyebilir. Azatioprin ya da metotreksat kullaniminin, steroid dozu
gereksinimini azaltabilecegi, pANCA pozitif olan olgularda siklofosfamid ve steroid kombinasyonunun
kullanilabilecegi bildirilmistir [12,13]. Bizim olgumuzda steroid tedavisine yanit alinmistir. Radyoterapi
belirtilerde kalic1 diizelme saglamaz. Graniilomatéz lezyonlarda kompresyonu azaltmak igin cerrahinin de
gerekebilecegi one siiriilmiigtiir [1].

Sonug olarak, idiyopatik hipertrofik kranial pakimenenjit, kulak burun bogaz pratiginde sik kargsilasilan vertigonun,
nadir goriilen sebeplerinden biridir. Vertigonun periferik olmayan sebepleri arasinda ayirici tanida diisiiniilmelidir.

Entcase 2016;1:170 Sayfa 4/5


http://entcase.org/

e-ISSN:2149-7877

CENTCase

Kaynaklar

1.

10.

11.

12.

13.

Yoshitsugu Oiwa, et al. Idiopathic hypertrophic cranial pachymeningitis associated with total occlusion of
the dural sinuses, case report. Neurol Med Chir (Tokyo) 44, 650-654, 2004

Hiromichi Nakazaki, et al. Idiopathic Hypertrophic Cranial Pachymeningitis with perifocal brain edema,
Neurol Med Chir (Tokyo) 40, 239-243, 2000

. Ik-Seong Park, et al. Idiopathic Hypertrophic Cranial Pachymeningitis Misdiagnosed as Acute Subtentorial

Hematoma, J Korean Neurosurg Soc 48: 181-184, 2010

. Courville C, Nielsen J. Fatal complications of otitis media with particular reference to the intracranial

lesions in a series of ten thousand autopsy. Arch Otolaryngol 1934;19:451-501.

. Nager G. Mastoid and paranasal sinus infections and their relation to the central nervous system. Clin

Neurosurg 1967; 14: 288-313.

Mamelak AN, et al. Idiopathic hypertrophic cranial pachymeningitis. J Neurosurg 1993; 79: 270-276v
Lam BL, et al. Brown HH. Visual loss from idiopathic intracranial pachymeningitis. Neurology 1994; 44:
694-698

Nishioka H, et al. Idiopathic hypertrophic cranial pachymeningitis with accumulation of thallium-201 on
single-photon emission CT. Am J Neuroradiol 1998; 19: 450-453.

. Masson C, et al. Cranial pachymeningitis of unknown origin: A study of seven cases. Neurology 1993; 43:

1329-1334.

Miko Fujimoto, et al. Hypertrophic Cranial Pachymeningitis Associated with Mixed Connective Tissue
Disease; A Comparison, Internal Medicine Vol. 32, No. 6 (June 1993).

Martin N, et al. Hypertrophic cranial pachymeningitis assessment with CT and MR imaging. Am J
Neuroradiol 1989; 10: 477-484.

Sugiyama Y, et al. An old man presenting with fluctuating bilateral multiple cranial nerve palsies and
positive test for perinuclear antineutrophil cytoplasmic antibody. No To Shinkei 1999; 51: 825-832.

Yu Chang Lee, et al. Idiopathic Hypertrophic Cranial Pachymeningitis: Case Report with 7 Years of
Imaging Follow-up, Am J Neuroradiol 24:119-123, January 2003

Sunum Bilgisi

2. Ulusal Otoloji ve Norootoli Kongresi'ne (2012) e-poster olarak gonderilmisgtir.

Entcase 2016;1:170 Sayfa 5/5


http://entcase.org/
http://www.tcpdf.org

