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Santrauka. Hipertrofinis pachimeningitas (HP) - tai lokalus arba difuzinis galvos ir (ar) stu-
buro smegeny kietojo dangalo sustoré¢jimas, atsirandantis dél 1étinio uzdegimo, sukelianc¢io
kietojo dangalo fibroze. Storédamas kietasis dangalas spaudzia aplinkines struktiiras, todél
atsiranda HP simptomai - galvos skausmas, dvejinimasis akyse, klausos ir regos sutrikimai.
Ligai progresuojant, gali atsirasti intrakranijiné hipertenzija, traukuliai, samonés sutrikimas.
HP gali bati idiopatinis arba antrinis. Antrinio HP priezastis galima suskirstyti i 3 dideles
grupes: infekcines, autoimunines ir onkologines. Specifiniy klinikiniy ar radiologiniy pozy-
miy, diferencijuojant antrini HP nuo idiopatinio, néra. D¢l Sios priezasties, diagnozuojant
idiopatinj HP, didele reikSme turi iSsamus iStyrimas ir kietojo dangalo biopsija. Idiopatinis
HP gali buti diagnozuojamas tik tada, kai yra atmestos visos minétos antrinés HP priezastys
ir, atlikus kietojo dangalo biopsija, nustatomi nespecifiniai poZymiai - plazminiy lasteliy ir
limfocity infiltracija bei fibrozé. Siame straipsnyje apzvelgiame literatiira, nagrinéjancia
HP, ir aptariame idiopatinio ir antrinio HP klinikinius pozymius, galimas antrinio hipertrofi-
nio pachimeningito priezastis ir diferencing diagnostika.

RaktazZodziai: idiopatinis hipertrofinis pachimeningitas, antrinis hipertrofinis pachimenin-

gitas, diferenciné diagnostika.

IZANGA

Hipertrofinis pachimeningitas (HP) yra buklé, kai galvos ir
(ar) stuburo smegeny kietojo dangalo fibroze sukelia zidi-
ninj ar difuzinj galvos ir (ar) nugaros smegeny kietojo dan-
galo sustoréjima. Fibroze sukelia 1étinis uzdegimas, kuris
aktyvuoja fibroblastus ir skatina kolageno depozicija kie-
tajame dangale [1, 2]. HP yra reta liga, kurios paplitimas
néra visiskai aiSkus dél mazo populiacijos epidemiologi-
niy tyrimy skaiciaus Sia tema. 2014 m. Yonekawa ir kolegy
atlikto nacionalinio Japonijos tyrimo metu nustatyta, kad
HP paplitimas yra 9,49 atvejo vienam milijonui Japonijos
gyventojy (i tyrima nejtraukti piktybinio navikinio proce-
so sukelto kietojo audinio sustor¢jimo ir intrakranijinés hi-
potenzijos atvejai) [1]. Pacientams, sergantiems HP, mag-
netinio rezonanso tyrimo (MRT) metu stebimi difuziniai ar
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kaupimu kietajame dangale dél létinio uzdegimo sukelto
padidéjusio kraujagysliy pralaidumo [3]. Siuo metu i$ski-
riamos dvi atskiros HP grupés: idiopatinis ir antrinis HP
(1 lentelé). Antrinio HP priezastis galima suskirstyti |
3 svarbiausias grupes: infekcines (tuberkuliozé, sifilis ir
pan.), autoimunines (vaskulitai, sarkoidozé, sisteminé rau-
donoji vilkligé, su IgG4 susijusi liga ir pan.) ir onkologines
(limfoma, histiocitozé, karcinomatozé ir meningioma) [4].
Priesingai nei antrinis, idiopatinis HP yra diagnozuojamas
atmetimo budu. Pacientai, sergantys HP, daznai patiria
galvos skausma, dvejinimasi akyse, regéjimo sutrikimus
dél galviniy nervy (ypac IIL, IV ir VI) suspaudimo sustoré-
jusiu kietuoju dangalu. Priklausomai nuo kietojo dangalo
sustoréjimo vietos, galimi ir kity galviniy nervy pazeidi-
mai, motorinis ir jutimo sutrikimas, ataksija, traukuliai, sa-
mongés sutrikimas ir kiti neurologiniai pozZymiai [1]. Be jau
anks¢iau minéty simptomy, pacientai, sergantys antriniu
HP, gali turéti ir kity, pirminei ligai priskiriamy, simpto-
my, tokiy kaip, pavyzdziui, svorio netekimas, nuovargis ar
pilvo skausmas, sukeltas autoimuninio pankreatito ir atsi-
randantis esant kasos pazeidimui, sergant su IgG4 susiju-
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1 lentelé. Dazniausios galimos hipertrofinio pachimeningito
priezastys

Grupé Priezastis, sukélusi HP
Idiopatinis HP

Antrinis HP

Nezinoma

Infekcijos:

+ Tuberkuliozé

- Sifilis

+ Grybelinés CNS infekcijos (aspergiliozé,
kriptokokozé ir kitos)

« Létinés odontogeninés ir otogeninés
kilmés infekcijos

- Kitos labai retos priezastys (pvz.,
virusinés infekcijos)

Autoimuninés ligos:

- GPA

+ MPA

+ EGPA

+ Sarkoidozé

+ Su IgG4 susijusi liga

+ Reumatoidinis artritas

+ Sjogreno sindromas

« SRV

- Gigantiniy lasteliy arteritas

« Behceto liga

+ Relapsuojantis polichondritas
+ Vogt-Koyanagi-Harada sindromas

Onkologinés ligos:
+ En plaque meningioma
« Kietojo dangalo karcinomatozé

+ Hematologinés ligos (pvz., limfoma,
histiocitozé)

HP - hipertrofinis pachimeningitas, GPA - granuliomatozé su po-
liangitu, MPA - mikroskopinis poliangitas, EGPA - eozinofiliné
granuliomatozé su poliangitu, SRV - sisteminé raudonoji vilkligé

sia liga [2]. Siame straipsnyje apzvelgiame literatiira, nag-
rinéjancia HP, ir aptariame idiopatinio ir antrinio HP klini-
kinius pozymius, galimas antrinio HP priezastis ir diferen-
cing diagnostika.

LITERATUROS APZVALGA

Idiopatinio HP simptomai néra specifiniai - kaip ir esant
antriniam HP, dazniausi pirmieji pozymiai yra galvos
skausmas ir galviniy nervy pazeidimas. Ligai progresuo-
jant, gali atsirasti intrakranijinés hipertenzijos simptomuy,
pasireiksti traukuliai, sgmonés sutrikimas [1]. Nesant pa-
tognominiy idiopatinio HP radiologiniy poZymiy, remian-
tis vien radiologiniu tyrimu, uztikrintai diagnozuoti idio-
patinio HP negalima. Nepaisant to, pastebéta, kad idiopati-
nio HP MRT vaizdui labiau budingas hipointensinis kieto-
jo dangalo T2 sekos signalas su homogenisku kontrastinés
medziagos kaupimu kietojo dangalo krastuose [3]. Taip

pat budinga konveksitaliné pazeidimo lokalizacija ir susto-
réjimas ties uzpakaline kaukolés duobe, smegenéliy pa-
dangte, tuo tarpu antriniam HP labiau biidingas priekinés ir
vidurinés kaukolés duobés pazeidimas [3, 5]. Nesant spe-
cifiniy klinikiniy ir radiologiniy idiopatinio HP poZymiy,
svarbiausia vieta Sios ligos diagnostikoje uzima antriniy
HP priezasé¢iy atmetimas ir kietojo dangalo biopsija [4].
Reikia paminéti, kad, nors antrinés HP priezastys, pavyz-
dziui, su IgG4 susijusi liga, su ANCA asocijuoti vaskuli-
tai (AAV), infekcinés ligos, dazniausiai turi iSskirtiniy
Sioms ligoms biidingy pozymiy (pvz., kvépavimo taky pa-
zeidimas, sergant granuliomatoze su poliangitu; ivairiy or-
gany fibrozé, esant su IgG4 susijusiai ligai), kartais HP yra
vienintelis $iy ligy pasireiskimo pozymis [2, 6-9]. Dél sios
priezasties idiopatinio HP diagnostika yra labai sudétinga
ir reikalauja kruopstaus, iSpléstinio paciento iStyrimo, sie-
kiant atmesti visas galimas kietojo smegeny dangalo hiper-
trofijos priezastis. Laboratoriniais, radiologiniais ir instru-
mentiniais tyrimais nenustacius antrinés HP priezasties ir
kietojo dangalo bioptate nustacius nespecifinius uzdegimo
pozymius (plazminiy lasteliy bei limfocity infiltracija ir
fibroze kietajame dangale), galima diagnozuoti idiopatinj
HP [3]. Toliau bus detaliai aptartos antrinio HP priezastys
ir jy diagnostika.

Infekcinés hipertrofinio pachimeningito priezastys

Tuberkuliozé (TBC) yra reta HP priezastis, ivairiy Saltiniy
teigimu, nustatoma tik apie 1-5 % visy HP atvejy [1, 10,
11]. Tuberkulioziniam, kaip ir kitiems HP tipams, budin-
gas galvos skausmas, dvejinimasis, regos sutrikimai ir kity
galviniy nervy pazeidimas, samonés sutrikimas, trauku-
liai, jutimy ir motorikos pazeidimai. Be minéty poZymiy,
gali pasireiksti ir kitos lokalizacijos TBC simptomai, pa-
vyzdziui, kosulys, skrepliavimas, dusulys, B simptomai
(bendras silpnumas, apetito stoka, kiino masés mazéjimas,
prakaitavimas ir pan.) ir kt. Be to, gali biiti padidéjes eritro-
city nusédimo greitis (ENG), C-reaktyvinio balty-
mo (CRB) kiekis kraujo serume [6-8]. Tuberkuliozinis HP
gali pasireiksti ir nesant kitos lokalizacijos TBC, tuomet is-
sivysto tik HP klinika, be sisteminiy ar kitai TBC lokaliza-
cijai budingy pozymiy [6, 12]. Tai iliustruoja Goyal ir kt.
tyrimas, kuriame i§ aprasyty 7 tuberkuliozinio HP atvejy
tik keturiems kartu nustatyta ir plauciy TBC diagnozé [7].
Verta pastebéti, kad, sergant tuberkulioziniu HP, simpto-
mai gali progresuoti ilga laika (ménesiais ar net metais),
nesant kity TBC pozymiy [6-8]. Tuberkuliozinio HP diag-
nozg¢ patvirtina pokyc¢iai neurovizualiniuose tyrimuose ir
Mpycobacterium tuberculosis nustatymas likvore. Likvoro
baltymo koncentracijos padidéjimas daznai bina lydimas
limfocitinés pleocitozés ir gliukozés koncentracijos suma-
Z¢jimo, taciau retais atvejais likvoro poky¢iai gali bati ir
nenustatomi [6, 8, 13]. Kity TBC pazeisty kiino audiniy,
pavyzdziui, limfmazgiy, biopsija su histologiniu iStyrimu
ir polimerazés grandininés reakcijos (PGR) tyrimu bei or-
ganizmo skysc¢iy, pavyzdziui, skrepliy, bronchoalveolinio
lavazo, PGR tyrimas taip pat gali buti naudingas, nustatant
HP etiologija. Kang ir kt. aprasé HP atveji, kai likvore TBC
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sukéléjas nebuvo rastas, taciau, atlikus skrepliy PGR, ap-
tikta M. tuberculosis ir, paskyrus gydyma vaistais nuo
TBC, paciento klinika sékmingai regresavo [12]. Sergant
tuberkulioziniu HP, kietojo dangalo bioptate stebimos epi-
teloidiniy lasteliy granulomos su limfocitine infiltracija,
Langhanso gigantinés lastelés ir kazeoziné nekrozé [13].
Itarti tuberkuliozini HP gali padéti iSsamus anamnezés rin-
kimas: liga reikéty jtarti asmenims, kurie anksciau sirgo ir
buvo gydyti nuo plauciy TBC, kurie turi didesng Sios in-
fekcijos rizika dél imuninés sistemos patologijos ir kurie
yra gydomi imunosupresiniais vaistais ar turi kity rizikos
veiksniy sirgti tuberkulioze [6, 8, 13].

Sifilis, kaip HP priezastis, nustatomas labai retai. Lite-
ratliroje galima rasti tik pavienius sifilinio HP atvejy apra-
Symus, kuriuose nurodyta galvos ir nugaros smegeny pa-
Zeidimo simptomatika (galvos skausmas, galtiniy skaus-
mas ir sunkumas, dvejinimasis akyse, nestabili eisena ir
kt.) be isskirtiniy, tik sifiliniam HP budingy pozymiy [14,
15]. Platesnés apimties studijose, nagrinéjanciose HP etio-
logija, sifilio sukelty HP i$ viso nebuvo paminéta [1, 4, 10,
11]. Todél dél duomeny stokos sunku apibrézti sifilinio HP
isskirtinius klinikinius pozymius. Tac¢iau manoma, kad,
kadangi HP sukelia meningovaskulinis sifilis, HP daznai
turéty buti susijes ir su smegeny iSemija ir (ar) infarktu
[16]. Sifiliniam HP budinga limfocitiné pleocitozé, padi-
déjusi baltymo koncentracija likvore, taciau Sie rodikliai
yra mazai specifiniai, ypa¢ asmenims, infekuotiems ZIV.
Smegeny skysc¢io VDRL (angl. Venereal disease research
laboratory) testas yra riboto jautrumo, taciau labai specifi-
nis, ir laikomas aukso standartu diagnozuojant liga [14].
Serologiniai sifilio testai (greitas plazmos reagino (GPR)
testas, blyskiy treponemy netiesioginés hemagliutinacijos
reakcija (RPHA), fluorescenciniy (absorbuoti) antikiiny
pries treponema (FTA-ABS) testas ir pan.), likvoro PGR
tyrimai dél T. pallidum taip pat gali buti naudojami diag-
nostikoje, ypa¢ esant neigiamam likvoro VDRL tyrimui
[17]. Nors sifilis yra labai reta HP priezastis, iStyrimas dél
sifilio yra svarbi HP diferencinés diagnostikos dalis. Sifili
ypac svarbu atmesti esant uzsikrétimo $ia infekcija rizikos
veiksniy (pvz.: asmeniui uzsiimant prostitucija, vartojant
intraveninius narkotikus, turint nesaugiy lytiniy santykiy,
esant dideliam lytiniy partneriy skaiciui ir pan.).

HP priezastimi gali bati ir komplikuotos bakterinés au-
sy, nosies ir gerklés (ANG) [1, 11, 18, 19] bei odontogeni-
nés infekcijos [20]. Esant minéty lokalizacijy infekcijos
sukeltam HP, be iprasty HP pozymiy, pasireiskia ir atitin-
kami pirminés infekcijos simptomai, pavyzdziui, ausies
skausmas, uzgulimas, kars¢iavimas, kondukcinis klausos
sutrikimas, danty skausmas ir pan. [18-20]. Itarti ANG ar
odontogeniniy infekcijy sukelta HP gali padéti danty ar si-
nusy rentgenograma ir galvos kompiuteriné tomografi-
ja (KT) (vaizduose stebimi ANG ar odontogeninés infekci-
jos pozymiai) [18, 20]. Taip pat svarbu atsizvelgti ir i MRT
fiksuota HP lokalizacija - esant ANG ar odontogeninei in-
fekcijai, HP bus nustatomas biitent toje puséje, kur jtaria-
mas ir pirminis infekcijos zidinys [18-20].

Grybelinés kilmés CNS infekcijos (dazniausiai asper-
gilozé ir kriptokokoz¢) taip pat gali pazeisti galvos smege-
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ny dangalus, todél galvos smegeny MRT gali biti stebimas
kontrasto kaupimas ir kietojo dangalo sustoréjimas [1, 11,
21]. Grybelinés CNS infekcijos nustatomos retai, dazniau-
siai pacientams su imunodeficitu. Taip pat tikimybé uZsi-
krésti yra didesné gyvenantiems endeminése zonose [21].
Diagnoze patvirtinti padeda likvoro tyrimas (kriptokoko-
zei budinga limfocitiné pleocitozé, sumazéjusi gliukozés ir
padidéjusi baltymo koncentracija, teigiamas Cryptococcus
neoformans antigenas, sukéléjo iSauginimas likvoro pasé-
lyje), galaktomanano antigeno nustatymas serume (asper-
gilozei) [21].

Sergant Laimo ligos sukeltu meningitu, smegeny kie-
tajame dangale taip pat gali biti stebimas kietojo dangalo
sustoréjimas ir kontrasto kaupimas, budingas ir HP, taciau
§is reiskinys yra gana retas [22]. Atmesti Sia liga padeda:
likvoro tyrimas (budinga limfocitiné pleocitozé, padidéju-
si baltymo koncentracija), IgG ir IgM pries Burrelia
burgdorferi tyrimas serume, antikiny indekso nustatymas
[23].

Literatiiroje minimi pavieniai virusiniy infekcijy, su-
kélusiy HP, atvejai. Nardone ir kt. aprasé HP, kuri sukélé
Epsteino-Baro viruso (EBV) reaktyvacija [24]. Aprasytas
64 m. vyras skundési galvos skausmu ir dvejinimusi akyse,
taciau infekcinés mononukleozés simptomy neturéjo. Atli-
kus galvos MRT, stebétas HP budingas vaizdas, likvoro
PGR rasta EBV RNR kopijy, o kraujyje nustatyti teigiami
EBYV IgG, rodantys persirgta infekcija.

Autoimuniniy ligy sukeltas hipertrofinis
pachimeningitas

Autoimuninés ligos, jvairiy tyrimy duomenimis, yra daz-
niausia antrinio HP priezastis. I$ pastaryjy dazniausios:
AAV (dazniausiai - granulomatozé su poliangitu), su
IgG4 susijusi liga ir sarkoidozé [1, 4, 10, 11]. Taciau kitos
autoimuninés ligos, tokios kaip reumatoidinis artritas,
Sjogreno sindromas, sisteminé raudonoji vilkligé (SRV),
gigantiniy lasteliy arteritas, Behceto liga, relapsuojantis
polichondritas bei Vogt-Koyanagi-Harada sindromas, taip
pat gali buti asocijuotos su HP [1, 4, 10, 11, 25-27].
AAV yra grupé autoimuniniy sisteminiy vaskulity, ku-
riems biidingas smulkiyjy kraujagysliy pazeidimas. Siems
vaskulitams buidinga c-ANCA arba p-ANCA gamyba ir ju
salygota neutrofily aktyvacija, dél kurios i$ neutrofily yra
atpalaiduojami citoliziniai fermentai ir kitos medziagos,
pazeidziancios kraujagysles ir sukeliancios ligos simpto-
mus [28]. Pagal histologini pazeidimo vaizda ir klinikinius
pozymius AAV skirstomi i 3 grupes: granulomatoze su po-
liangitu (GPA), eozinofiling granulomatoze su poliangi-
tu (EGPA) ir mikroskopinj poliangita (MPA) [29]. Kol kas
néra aiskiy diagnostiniy kriterijy, kuriais buty galima dife-
rencijuoti Siuos 3 susirgimus [29]. Diagnozé dazniausiai
remiasi klasifikaciniais kriterijais, budingais klinikiniais
pozymiais, laboratoriniais tyrimais ir biopsijos rezultatais
[29, 30]. GPA daznai pazeidzia virSutinius ir apatinius
kvépavimo takus (stebimas nosies, burnos gleivinés uzde-
gimas, nosies ir (ar) ausy kremzliy pazeidimas, plauciy
rentgenogramoje - infiltratai, mazgai, ertmés) bei inkstus
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2 lentelé. 2020 m. perziaréti su IgG4 susijusios ligos diagnostiniai kriterijai [36]

Diagnozés grupé

Kriterijai

Galima (angl. possible)

Kliniskai ir (ar) radiologiskai stebimas >1 organo (iSskyrus limfmazgius) lokalus ar difuzinis
pazeidimas, biidingas su IgG4 susijusiai ligai*, IR serumo IgG4 koncentracija >1,35 g/I.

Tikétina (angl. probable)

Kliniskai ir (ar) radiologiskai stebimas >1 organo (isskyrus limfmazgius) lokalus ar difuzinis pa-
zeidimas, budingas su IgG4 susijusiai ligai, IR biopsijos histopatologiniame tyrime bent 2 is$ Siy 3:
1) tanki limfocitiné ir plazminiy lasteliy infiltracija su fibroze; 2) IgG4 teigiamy ir IgG teigiamy
lasteliy santykis >40 % ir >10 IgG4 teigiamy lasteliy maksimalaus objektyvo padidinimo lauke;

3) IgG4 ligai budinga audinio fibrozé (storiforminé fibrozé ar obliteruojantis flebitas).

Neabejotina (angl. definite)

Kliniskai ir (ar) radiologiskai stebimas >1 organo (i$skyrus limfmazgius) lokalus ar difuzinis
pazeidimas, budingas su IgG4 susijusiai ligai*, IR serumo IgG4 koncentracija >1,35 g/I, IR
biopsijos histopatologiniame tyrime bent 2 i$ $iy 3: 1) tanki limfocitiné ir plazminiy lasteliy
infiltracija su fibroze; 2) IgG4 teigiamy ir IgG teigiamy lasteliy santykis >40 % ir >10 IgG4
teigiamy lasteliy maksimalaus objektyvo padidinimo lauke; 3) IgG4 ligai budinga audinio fibrozé
(storiforminé fibrozé ar obliteruojantis flebitas).

*Stebima organo infiltracija, edema (pvz.: hipertrofinis pachimeningitas, seiliy liauky pazeidimas, autoimuninis pankreatitas, periaor-
titas, retroperitoniné fibrozé, intersticiné plauciy liga, sklerozuojantis cholangitas, perikarditas, hipofizitas ir kt.).

(Slapimo tyrime gali biiti nustatoma mikrohematurija; daz-
nai pasitaiko ir nekrotizuojantis glomerulonefritas).
c-ANCA teigiamas biina 40-95 % GPA atvejy, p-ANCA -
retai [29, 30]. EGPA daznai biina asocijuota su kita alergi-
ne liga ar bikle: bronchine astma, eozinofiline pneumonija
ar kraujo eozinofilija. Plauc¢iy rentgenogramoje daznai ste-
bimi migruojantys infiltratai, gali iSsivystyti mono- ar po-
lineuropatija, prienosiniy anciy pazeidimas. EGPA atveju
dazniau nustatomas teigiamas p-ANCA (32-92 %), tuo
tarpu c-ANCA - labai retai [29, 30]. Budingiausia MPA is-
raiska - plauciy pazeidimas (pulmonitas) ir nekrotizuojan-
tis glomerulonefritas. Teigiamas p-ANCA nustatomas
apie 30-80 % MPA atvejy, c-ANCA - reciau [29, 30]. Vi-
sy iSvardinty AAV atvejais gali pasireiksti 1étinio uzdegi-
mo klinika: kars¢iavimas, padidéjes CRB kiekis ir ENG,
sanariy skausmai, svorio kritimas ir pan. [30]. AAV daznai
pazeidzia ivairias nervy sistemos struktiras, taciau HP pa-
sitaiko retai [31]. Nepaisant to, AAV yra dazniausia HP
priezastis [1, 11]. AAV sukelto HP klinika néra specifiné -
neurologiniai simptomai (i$skyrus daznesnius otologinius
simptomus ir reciau pasitaikantj dvejinimasi akyse) nesi-
skiria nuo serganciyjy idiopatiniu HP [1, 11]. Kiek dazniau
AAYV sukeltas HP, lyginant su idiopatiniu, nustatomas mo-
terims, reciau bidinga Gmi pradzia, liga dazniau pasitaiko
kartu su rinosinusitu, kars¢iavimu ir padidéjusiais uzdegi-
miniais rodikliais (CRB, ENG) [1, 11]. Svarbu atkreipti
démesi, kad, esant GPA sukeltam HP, HP simptomai gali
buty pirmieji (net apie 40 % atvejy) ir tik véliau, progre-
suojant ligai, gali atsirasti kity GPA budingy simptomy
[9]. Sioms ligoms diferencijuoti gali padéti serumo ANCA
tyrimai ir histologinis smegeny kietojo dangalo biopsijos
tyrimas. Pastarasis yra pats patikimiausias biidas patvirtin-
ti ar paneigti AAV sukelta HP [32].

Kita autoimuniné liga, galinti sukelti HP, yra su IgG4
susijusi liga. Tai liga, kuri pasireiskia padidéjusia IgG4
koncentracija kraujyje, jvairiy organy infiltracija IgG4 tei-
giamomis lastelémis ir Siy lasteliy indukuota fibroze, kuri
pazeidzia organus ir sukelia jy funkcijos sutrikimus [33].
Esant su IgG4 susijusiai ligai, vienu metu gali buti pazeis-
tos kelios organy sistemos [34]. Dazniausiai pazeidziama

kasa (autoimuninis pankreatitas), seiliy liaukos, tulzies la-
takai ir retroperitoninis tarpas [34]. Ligos pozymiai pri-
klauso nuo pazeisto organo: plauciy pazeidimui budingas
kosulys, dusulys, kriitinés skausmas, plauciy KT stebima
infiltracija, konsolidacija, matinio stiklo vaizdas, kvépavi-
mo taky sieneliy sustoréjimas, kvépavimo taky stenoze;
seiliy liauky pazeidimui - limfmazgiy ir seiliy liauky padi-
déjimas (¢iuopiamas ar stebimas vaizdiniuose tyrimuose);
akiy pazeidimui - proptoze, KT stebimas asary liauky pa-
didéjimas, akiduobiy infiltracija; kasos pazeidimui - pilvo
skausmas, gelta, svorio kritimas, vaizdiniuose tyrimuose
stebima kasos fibrozé ir kt. [2, 34, 35]. Sie organy pazeidi-
mo simptomai pasireiskia ir i§sivys¢ius HP, todél padeda
itarti su IgG4 susijusia liga, kaip galima HP priezasti [2].
Nepaisant to, apie 30 % atvejy HP gali buti vienintelis ligos
pasireiSkimas ir kity organy pazeidimo pozymiy gali neba-
ti [2]. Sergant su IgG4 susijusia liga, kaip ir AAV atveju,
néra jokiy specifiniy neurologiniy HP pozymiy - dazniau-
siai pirmieji simptomai yra galvos skausmas, galviniy ner-
vy pazeidimo simptomai, dvejinimasis akyse, o galiniy
motorikos ir jutimy sutrikimai, lyginant su idiopatiniu ir
AAYV sukeltu HP, pasitaiko nedaznai dél retai pazeidziamo
nugaros smegeny kietojo dangalo [1, 2]. Su IgG4 susijusia
liga galima diagnozuoti remiantis 2020 m. Japonijos eks-
perty grupés perzitrétais diagnostikos kriterijais - diagno-
zei patvirtinti butina audinio biopsija ir histopatologinis
méginio iStyrimas (2 lentelé) [35, 36]. Danlos ir kt. aprasé
18 AAV atvejy, kuriems buvo galima rasti bent viena su
IgG4 susijusios ligos kriterijy [37]. Darydami prielaida,
kad kai kurie pazeidimai, atsirandantys AAV metu (pvz.,
akiduobiy infiltracija), i$ tikryjy gali buti asocijuoti su
IgG4 liga, autoriai apibiidino §i reiskini kaip AAV ir su
IgG4 susijusios ligos persidengimo sindroma.
Sarkoidozé yra apibréziama kaip nezinomos etiologi-
jos liga, kuriai budingas granuliomy formavimasis [38].
Liga dazniausiai pazeidzia plaucius ir ja dazniausiai serga
25-45 mety amziaus moterys. Kiti organai jtraukiami apie
30-50 % atvejy, o neurosarkoidozé pasireiskia iki 5-26 %
visy sarkoidozés atvejy [38]. Daznai tai biina pirmoji sar-
koidozés israiska [38, 39]. Neurosarkoidozé gali pasireiks-
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ti jvairiais nervy sistemos pazeidimo simptomais ir pozy-
miais, pavyzdziui, galviniy ir periferiniy nervy, smegeny
dangaly ir parenchimos pazeidimu, mielopatija, vaskulo-
patija ir kt. [39]. Sarkoidozés sukeltas HP pasitaiko retai.
Esant sarkoidozés sukeltam smegeny dangaly pazeidimui,
pastarasis dazniausiai lokalizuojasi ties kaukolés pamatu ir
virSutine nugaros smegeny dalimi. D¢l Sios priezasties ga-
luniy motorikos ir jutimy sutrikimai bei ataksija yra daz-
nesni nei esant kitos etiologijos HP [39, 40]. Diagnozg pa-
tvirtinti padeda kity organy sarkoidozés nustatymas ir (ar)
smegeny kietojo dangalo biopsija (paprastai stebimas gra-
nuliominis nenekrotizuojantis uzdegimas) [39, 40].

Galvos ir nugaros smegeny navikai ir hipertrofinis
pachimeningitas

En plaque (pranc. plokstelés formos) meningioma - tai
specifinis meningiomos tipas, kuris, prieSingai nei tipiskos
meningiomos atveju, MRT vaizduose atrodo kaip kietojo
dangalo sustoréjimas, primenantis HP [41]. Sio tipo me-
ningiomos sudaro tik nedidele visy meningiomy dali
(2-9 %) ir dazniausiai yra nustatomos aplink pleistakaulio
sparnus. Kity lokalizacijy en plague meningiomos yra la-
bairetos [42]. Dél savo tipinés lokalizacijos jos dazniausiai
pasireiskia proptoze, regos sutrikimais, dvejinimusi, aki-
duobés skausmu, voko ptoze, hiperestezija pagal triSakio
nervo aking ir virSutinio Zandikaulio Saky eiga [42]. Diag-
nozuoti meningioma en plaque padeda KT pazeidimo vie-
toje matoma hiperostoz¢ ir histopatologinis kietojo danga-
lo iStyrimas [41, 42].

Ivairtis navikai gali metastazuoti i smegeny kietaji dan-
gala ir lemti jo sustoréjima [10]. Dazniausiai i kietajj dan-
gala metastazuoja krities, prostatos, plauciy, galvos ir
kaklo navikai [43]. Mazos imties tyrimy duomenimis, neu-
rologiné klinika mazai kuo skiriasi nuo kity etiologijy HP -
dazniausi simptomai yra galvos skausmas, galviniy nervy
pazeidimas, traukuliai ir samonés sutrikimas [10, 43].
Dauguma pacienty, kuriems nustatomos kietojo dangalo
metastazés, jau turi diagnozuota onkologing liga. Nepai-
sant to, iki 11 % pacienty kietojo dangalo metastaziy suke-
liami simptomai yra vienintelé onkologinés ligos israiska,
todél, esant HP buidingam MRT vaizdui, rekomenduojama
visiems pacientams atmesti galima onkologing liga [43].
Likvoro tyrimo rezultatai paprastai biina nespecifiniai: ga-
limas padidéjes leukocity kiekis, baltymo koncentracija ir
sumazéjusi gliukozes koncentracija kraujo plazmoje [44].
Taip pat svarbu istirti likvora dél véziniy lasteliy (naudo-
jant tékmés citometrija ir atliekant citologinj likvoro tyri-
ma) [44]. Diagnostiniai tyrimai (pvz., plauciy Ro, vidaus
organy echoskopija, kiino KT su kontrastu ir pan.) gali pa-
déti atmesti pirminio naviko buvima ir onkologini procesa,
kaip galima HP priezasti.

Kitos galimos kietojo dangalo sustoréjimo priezastys
Pacientams su intrakranijine hipotenzija net iki 60 % atve-
ju MRT vaizduose gali biiti stebimas difuzinis kontrasto

kaupimas galvos kietajame dangale. Manoma, kad toki
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kontrasto kaupimg sukelia galvos smegeny dangaly ede-
ma, kuri atsiranda daugiausia dél padidéjusio kraujo tiirio
venose [45]. Pagrindinis intrakranijinés hipotenzijos po-
Zymis, padedantis ja atskirti nuo kitos etiologijos HP, - or-
tostatinis galvos skausmas. Vis délto jis gali biiti mazai is-
reikstas ar visai nebiti, todél rekomenduojama atlikti juos-
mening punkcija ir pamatuoti smegeny skyscio slégj. Ser-
gant kitos etiologijos HP, likvoro slégis bus normalus ar
padidéjes, o esant intrakranijinei hipotenzijai - dazniausiai
sumazgjes [46, 47]. Kiti diagnostiniai tyrimai, padedantys
diferencijuoti, yra laboratoriniai kraujo tyrimai (padidéje
uzdegiminiai rodikliai, specifiniy autoimuniniy antikiiny
radimas kraujyje rodo, kad galima antriné HP priezastis),
likvoro tyrimas (normali citozé ir baltymo koncentracija,
budinga intrakranijinei hipotenzijai) ir papildomi radiniai
galvos MRT, budingi intrakranijinei hipotenzijai (smege-
ny poslinkis i apacia (angl. brain sag), padidéjusi hipofizé,
subdurinés skyscio sankaupos, smegeny veny pilnakrau-
jysté (angl. increased venous blood volume) ir kt.)
[45-47]. Padéti diagnozuoti gali ir paskirtas gydymas - pa-
cientams su intrakranijine hipotenzija gydymas gliukokor-
tikoidais paprastai biiklés nepagerina, o esant idiopatiniam
HP, atvirks¢iai, buklé pageréja [47]. Tinkamas anamnezés
rinkimas taip pat yra svarbus diferencinéje diagnostikoje,
kadangi intrakranijiné hipotenzija gali buti sukelta anks-
tesnés traumos ir (ar) operacijos (galvos ir stuburo chirur-
gija, spinaliné anestezija, juosmeniné punkcija, Sunto im-
plantavimas ir kt.). Be to, spontaniné intrakranijiné hipo-
tenzija dazniau pasireiskia asmenims, sergantiems jungia-
mojo audinio ligomis (pvz., Marfano sindromu) [46].

ISVADOS

Idiopatinio hipertrofinio pachimeningito diagnostika yra
sudétinga, reikalaujanti plataus paciento iStyrimo. Antrinis
hipertrofinis pachimeningitas gali buti sukeltas infekciniy,
autoimuniniy ir onkologiniy priezas¢iy. Dazniausios in-
fekcinés hipertrofinio pachimeningito priezastys yra tu-
berkulioze, létinés ausy, nosies ir gerkly, grybelinés infek-
cijos, o dazniausios autoimuninés hipertrofinio pachime-
ningito priezastys - su ANCA asocijuoti vaskulitai ir IgG4
liga. Ivairas kietajame galvos smegeny dangale iSplite na-
vikai radiologiniuose vaizduose gali buti panasis i hiper-
trofinj pachimeningita.
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G. Makarevicius, J. Grigaité, M. Jokubaitis,
A. Klimasauskiené

DIFFERENTIAL DIAGNOSIS OF HYPERTROPHIC
PACHYMENINGITIS: LITERATURE REVIEW

Summary

Hypertrophic pachymeningitis (HP) is a focal or diffuse thicken-
ing of cranial and/or spinal dura mater caused by chronic inflam-
matory process, which induces fibrosis and thickening of the
pachymeninges. Fibrotic, thickened dura causes compression of
adjacent structures that results in HP symptoms. Usually HP
presents with headache, diplopia, visual loss, and otologic symp-
toms. As the disease progresses, intracranial hypertension, con-
sciousness disturbance, and seizures may also develop. There are
two distinct groups of HP - idiopathic and secondary HP. There
are 3 major groups of secondary HP: infectious, autoimmune, and
oncological. There are no highly specific clinical and radiologi-
cal features to distinguish secondary HP from idiopathic HP. For
this reason, a thorough examination and dural biopsy are of great
importance in the diagnosis of idiopathic HP. Idiopathic HP can
be only diagnosed when secondary causes of HP are ruled out and
dural biopsy confirms that there are only unspecific findings:
lymphocytic-plasmacytic infiltration and fibrosis. In this article,
we review the literature regarding HP and discuss clinical and ra-
diological features of both, idiopathic and secondary HP, and
their differential diagnosis.

Keywords: idiopathic hypertrophic pachymeningitis, sec-
ondary hypertrophic pachymeningitis, differential diagnosis.
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