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Гипертрофический пахименингит – редкая патология,

которая  характеризуется локальным или диффузным утол-

щением твердой мозговой оболочки. Клинико-неврологи-

ческие проявления данного состояния неспецифичны и

связаны в первую очередь с механической компрессией со-

судов и нервных структур. Наиболее распространенными

неврологическими симптомами являются: головная боль,

парезы черепных нервов, нейроофтальмологические рас-

стройства с нарушением зрения и отеком диска зрительно-

го нерва, парезы конечностей, мозжечковые нарушения,

изменения чувствительности, нейросенсорная тугоухость,

иногда судороги [1–4]. Заболевание чаще встречается у

мужчин. 

Неспецифичность клинических проявлений заболева-

ния обусловливает трудности его диагностики. Основным

диагностическим признаком являются специфические из-

менения, выявляемые при магнитно-резонансной томогра-

фии (МРТ). 

Приводим клиническое наблюдение гипертрофиче-

ского пахименингита.
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Больной К., 44 лет, заболел примерно 6 лет назад, когда

впервые заметил сужение левой глазной щели на фотографиях,

но не придал этому значения. Более яркие симптомы появились

через 2 года: распирающая боль в левой половине головы, умерен-

ной интенсивности, возникавшая 1–2 раза в неделю и длившая-

ся около 40 мин, которая проходила самостоятельно либо после

приема анальгетиков; выпадение центрального зрения левого

глаза; периодический экзофтальм слева, особенно часто наблю-

давшийся в утренние часы. Также беспокоили рецидивирующие

носовые кровотечения, которые отмечались 1–3 раза в неделю.

В это время по рекомендации терапевта и оториноларинголога

проведена МРТ  головного мозга и обнаружен левосторонний по-

липозно-гнойный пансинусит. Других изменений при МРТ не вы-

явлено. Вместе с тем при ретроспективной оценке данных МРТ

были  обнаружены начальные признаки  утолщения твердой моз-

говой оболочки головного мозга.

В связи с диагностированным синуситом больному прове-

дена трепанационная пункция левой лобной пазухи. Несмотря

на это, головная боль сохранялась, ее частота и интенсивность

остались прежними, расширилась зона выпадения центрального

зрения на левый глаз, экзофтальм приобрел постоянный харак-

тер. В этот период окулистом была выявлена атрофия диска

зрительного нерва левого глаза. К 42 годам развились полная по-

теря зрения на левый глаз, выраженный двусторонний стойкий

экзофтальм, более выраженный слева. До 3 раз в неделю уча-

стилась головная боль, иногда она сопровождалась тошнотой и

рвотой, не приносящей облегчения. Кроме того, появились на-

сильственные, непреодолимые засыпания в спокойной обстанов-

ке в дневное время на несколько часов,

которые отмечались несколько раз в не-

делю.  К 43 годам головная боль усили-

лась и беспокоила пациента практиче-

ски ежедневно, сопровождаясь тошно-

той и рвотой. Дважды наблюдались

эпизоды преходящего нарушения слуха

на левое ухо, длительностью около 2

нед. Появилась тупая боль в пояснице.

Повторно проведена МРТ головно-

го мозга с контрастированием (2013 г.),

при которой выявлено неравномерное

утолщение оболочек мозга и намета

мозжечка, полости левой орбиты с па-

тологическим накоплением контраст-

ного вещества (рис. 1). Однако долж-

ной клинической интерпретации дан-

ный МРТ-феномен не получил, и больной продолжал наблю-

даться с синдромальными диагнозами.

С 44 лет неоднократно наблюдался  в неврологическом

отделении  Республиканской клинической больницы  Татар-

стана. При объективном обследовании (август 2014 г.): созна-

ние ясное, больной хорошо ориентирован в собственной лично-

сти, пространстве и времени. Нарушения когнитивных функ-

ций не выявлены (монреальская шкала оценки когнитивных

функций –  26 баллов, краткая шкала оценки психического

статуса  – 29 баллов). Обонятельный нерв без патологии.

Амавроз левого глаза. Сужения полей зрения правого глаза нет.

Острота зрения правого глаза – 1,0. Определяются асиммет-

рия глазных щелей S>D, двусторонний экзофтальм больше

справа.  Фотореакция на свет: слева прямая и содружествен-

ная отсутствует, справа сохранна.  Легкое ограничение дви-

жения левого глаза кнаружи и вверх. Патологии тройничного,

лицевого, добавочного нервов не выявлено. Бульбарная группа

черепных нервов без нарушений. Активные и пассивные движе-

ния в руках и ногах  в полном объеме. Мышечный тонус нор-

мальный. Сила в конечностях достаточная – 5 баллов по всем

группам мышц. Рефлексы равные, живые. Патологических

знаков нет. Чувствительных нарушений не отмечено. Пальце-

носовые, пяточно-коленные пробы выполняет удовлетвори-

тельно. В позе Ромберга устойчив. Менингеальных знаков нет.

При диагностических исследованиях выявлены следующие

изменения. Общий клинический анализ крови: умеренно выра-

женный нейтрофильный лейкоцитоз (лейкоциты 15,2 ⋅ 109/л,

гранулоциты 63%), ускорение СОЭ до 28 мм/ч. Общий клиниче-

ский анализ мочи и анализ мочи по 

Нечипоренко: протеинурия (0,5 г/л),

лейкоцитурия (12 500/мл), микрогема-

турия (2750/мл) Биохимическое 

исследование крови: креатининемия

(177 мкмоль/л).

Проведена люмбальная пункция:

цереброспинальная жидкость вытека-

ла под повышенным давлением (200 мм

вод. ст.), бесцветная, прозрачная. Выя-

влено незначительное повышение уров-

ня глюкозы. Белок, цитоз, микроэле-

менты – в пределах нормы.

4.06.2014 г. повторно проведена

(уже третья) МРТ. Выявлены призна-

ки хронического (гранулематозного?)

менингита оболочек головного мозга и

К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

Рис. 1. Повторная МРТ. Картина неравномерного умеренного

утолщения оболочек мозга и намета мозжечка, в полости ле-

вой орбиты с выраженным патологическим накоплением кон-

трастного препарата (хронические воспалительные измене-

ния  специфического характера?). Единичные очаговые дис-

трофические изменения вещества мозга. Синусопатия. Дву-

сторонний экзофтальм  (все изменения указаны стрелками)

Рис. 2. МРТ в динамике. Хронический (гранулематозный?)

менингит оболочек головного мозга и инфильтративное (фи-

брозное) поражение обеих глазодвигательных мышц

Рис. 3. РКТ легких. Единичная булла

правого легкого



44

инфильтративного (фиброзного) поражения глазодвигатель-

ных мышц с обеих сторон (рис. 2).

С дифференциально-диагностической целью проведена

также рентгеновская компьютерная томография (РКТ) лег-

ких, при которой определялись признаки единичной буллы пра-

вого легкого (рис. 3).

Таким образом, у пациента имелись как неврологиче-

ские, так и другие изменения. Неврологические расстройства

были представлены стойкой головной болью, гиперсомнией,

преходящей глухотой на левое ухо, амаврозом левого глаза,

двусторонним экзофтальмом, атрофией диска зрительного

нерва. Соматические симптомы квалифицированы (по заклю-

чению терапевта, ревматолога, оториноларинголога) как

нефропатия, пансинусит,  булла правого легкого, а также но-

совые кровотечения.

Учитывая клинические и МРТ-данные, установлен пред-

варительный неврологический диагноз: гипертрофический па-

хименингит неясной этиологии.

Как свидетельствуют данные литературы, неврологиче-

ские проявления гипертрофического пахименингита неспеци-

фичны. Распространенность основных симптомов заболева-

ния представлена в таблице. Можно заключить, что у нашего

пациента имелся спектр типичных симптомов пахименингита.

В данном наблюдении выявлены характерны для гипер-

трофического пахименингита МРТ-изменения, описанные в

литературе. Ряд авторов указывает, что гипертрофия мозговой

оболочки может быть узловой и линейной. При  контрастиро-

вании твердые мозговые оболочки утолщены и накапливают

контрастное вещество [1, 2] (рис. 4).

В течение нескольких лет заболевание развивалось

подостро и ограничивалось головной болью, экзофтальмом

и нарушением зрения. Однако в дальнейшем к неврологи-

ческим проявлениям присоединились и системные нару-

шения. К настоящему времени известно, что гипертрофи-

ческий пахименингит может проявляться при широком

круге состояний. Среди них внутричерепная гипотензия,

инфекционные заболевания, злокачественные новообра-

зования, метастазы от прилегающих костей черепа и мозга,

лимфомы и менингиомы. Особую группу составляют сис-

темные заболевания, при которых пахименингит является

одним из симптомов, дополняющих системные нарушения

[1, 4–7]. Ниже представлены причины гипертрофии твер-

дой мозговой оболочки.

Причины гипертрофии твердой мозговой оболочки
1. Внутричерепная гипотензия:

спонтанные;

сообщающийся дренаж цереброспинальной жидко-

сти (шунты).

2. Инфекции:

болезнь Лайма;

сифилис;

туберкулез;

грибковая инфекция;

цистицеркоз;

Т-лимфотропный вирус человека 1-го типа (HNVL-1);

злокачественный наружный некротический отит, вы-

званный Pseudomonas.

3. Системные аутиммунные заболевания:

гранулематоз Вегенера;

ревматоидный артрит;

саркоидоз;

IgG4-ассоциированные заболевания;

болезнь Бехчета;

синдром Шёгрена;

височный артериит.

4. Неоплазии:

карциноматоз твердой мозговой оболочки;

метастазы в соседние кости черепа;

лимфома;

менингиома.

Течение, клинические и лабораторные проявления и

динамика заболевания у нашего пациента позволили исклю-

чить в качестве причины гипертрофического пахименинги-

та группу неопластических процессов и внутричерепную ги-

потензию. После дополнительных исследований – туберку-

линовые пробы (проба Манту, диаскинтест), флюорогра-

фия, реакция Вассермана, анализ цереброспинальной жид-

кости – были исключены также туберкулез, сифилис и дру-

гие инфекционные поражения. Не обнаружены и клиниче-
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Рис. 4. МРТ головного (а–h) и спинного (i) мозга. Линейные

(a, b, c, h) и узловые (d, e, f, g, i, h) утолщения твердой моз-

говой оболочки указаны стрелками [1, 2]

a                               b                              c 

d                               e                              f 

g                               h                              i

Ч а с т о т а  н е в р о л о г и ч е с к и х  
п р о я в л е н и й  п а х и м е н и н г и т а  [ 3 ]

Неврологические проявления Частота, %

Головная боль 67

Парез черепных нервов 33

Нарушение зрения 21

Двигательные нарушения 15

Нарушение чувствительности 12

Нейросенсорная тугоухость 9

Судороги 6

Когнитивные нарушения 3
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ские признаки болезни Шёгрена (поражение слюнных,

слезных желез), височного артериита (патология артерий

среднего калибра), ревматоидного артрита (суставный син-

дром), болезни Бехчета (поражение кожи и слизистых обо-

лочек). При исследовании специфических IgG-антител по-

лучены следующие результаты:  IgG-антитела к лактоферри-

ну – 0,3 (специфичны для ревматоидного васкулита); IgG-

антитела к миелопероксидазе – 0,6 (специфичны для микро-

скопического полиартериита и «полулунного» гломеруло-

нефрита, синдрома Черджа–Строс); IgG-антитела к катеп-

сину G – 0,1 (специфичны для системной красной волчан-

ки, ревматоидного артрита); IgG-антитела к бактерицидно-

му белку, повышающему проницаемость (BPI) – 0,0 (специ-

фичны для болезни Крона, язвенного колита, муковисцидо-

за). Таким образом, не подтверждено наличие и этих заболе-

ваний [1, 4, 7, 8].

Доказано, что большинство идиопатических гипер-

трофических менингитов являются IgG4-ассоциированны-

ми [1]. IgG4-aссоциированный пахименингит относится к

группе IgG4-связанных заболеваний, в которую также вхо-

дят аутоиммунный панкреатит 1-го типа, склерозирующий

холангит, псевдотумор орбиты и др.  [9].

В настоящее время имеются следующие общие диагно-
стические критерии IgG4-ассоциированных заболеваний  [10]:

1. Диффузное или фокальное увеличение/опухолевид-

ное образование в ≥1 органе.

2. Повышение уровня IgG4 в сыворотке крови >1,35 г/л.

3. Гистологические признаки:

а) значительная инфильтрация лимфоцитами и плаз-

моцитами с фиброзом без нейтрофильной инфильтрации;

b) большое количество IgG4-позитивных клеток в ин-

фильтрате (>10 в поле зрения) и/или соотношение IgG4-/

IgG-позитивных клеток > 40%;

c) муароформный фиброз;

d) облитерирующий флебит.

Диагноз устанавливается при наличии следующих

критериев: 1+2; 1+3 (a/b); 2+3 (a/b); 3 (a,b,c,d) [5, 9, 11].

Как указывает ряд авторов, не всегда удается опре-

делить повышенный уровень IgG4, так как их концентра-

ция быстро нормализуется при лечении глюкокортикои-

дами (ГК) [5, 12, 13]. В нашем случае концентрация  IgG4

была  нормальной – 0,58 г/л (на фоне приема преднизо-

лона).

Учитывая основные проявления заболевания, нель-

зя исключить у нашего пациента также наличия гипер-

трофического пахименингита при гранулематозе Вегене-

ра – системном заболевании, характеризующемся пора-

жением сосудов мелкого калибра с развитием некротизи-

рующего гранулематозного воспаления. Вовлечение нер-

вной системы при гранулематозе Вегенера происходит у

20–50% пациентов и в большинстве наблюдений прояв-

ляется по мере прогрессирования заболевания, а не при

его манифестации (хотя описаны и такие случаи) [14].

Среди поражений нервной системы, помимо пахименин-

гита, отмечаются полинейропатии, множественные мо-

ноневриты [14].  Поражение верхней дыхательной систе-

мы развивается практически у всех больных и проявляет-

ся стойкими ринитом, синуситом, носовыми кровотече-

ниями, гнойными выделениями. Также имеются призна-

ки системного поражения других органов (почек, легких)

[15, 16].

Диагностические критерии гранулематоза Вегенера оп-

ределены в 1990 г. [17] и используются в настоящее время.

1. Воспаление слизистой оболочки носа и полости

рта; язвы в полости рта, гнойные и кровянистые выделе-

ния из носа.

2. Изменения при рентгенологическом исследовании

легких: узелки, инфильтраты или полости.

3. Изменения мочи: микрогематурия (больше S-эрит-

роцитов в поле зрения) или скопление эритроцитов в осад-

ке мочи.

4. Биопсия: гранулематозное воспаление в стенке ар-

терий или периваскулярных и экстраваскулярных про-

странствах.

Диагноз устанавливается при наличии ≥2 критериев.

Важной является серологическая диагностика грану-

лематоза Вегенера: положительные тесты на антинейтро-

фильные цитоплазматические антитела (AНЦА) к протеи-

назе 3 [18]. Исследование на АНЦА у нашего пациента дало

отрицательные результаты: концентрация IgG-антител к

протеиназе 3 – 0,2 г/л (<1,0 – антитела не обнаружены, от

1,0 до 2,0 – слабоположительный результат; от 2,0 до 5,0 –

положительный; от 5,0 – сильноположительный); IgG-ан-

титела к эластазе – 0,0.  

При риноскопии с последующей биопсией выявлено

разрушение хрящевой перегородки носа. К сожалению, ме-

тодическая неадекватность выполнения биопсии не позво-

лила провести гистологическое исследование.

Представленные данные позволяют предположить в

качестве возможной причины гранулематозного пахиме-

нингита в описанном наблюдении IgG4-ассоциированное

заболевание  либо гранулематоз Вегенера. Однако  при

дифференциальной диагностике не получены данные, пол-

ностью подтверждающие этиологию IgG4-ассоциированно-

го заболевания либо  гранулематоз Вегенера, что связано со

«стертостью» клинико-лабораторных показателей на фоне

приема преднизолона.  По нашему мнению, имелось боль-

ше данных в пользу гранулематоза Вегенера.

Консультация  ревматолога: недифференцированный

системный васкулит с поражением почек, ЦНС, легких,

(тест на AНЦA – отрицательный); вторичный гломеруло-

нефрит, хроническая болезнь почек 3а стадии (по степени

снижения скорости клубочковой фильтрации), А4 (индекс

альбуминурии/протеинурии);  пневмонит, дыхательная не-

достаточность I степени; пахименингит гранулематозный

гипертрофический. 

Больному проведена терапия ГК (преднизолон 

40 мг/сут). На фоне лечения отмечены уменьшение частоты

и интенсивности головной боли, прекращение тошноты и

рвоты, уменьшение экзофтальма. При МРТ головного моз-

га наблюдалось уменьшение толщины оболочек на 1–4 мм,

сохранялись выраженное утолщение и инфильтрация верх-

ней прямой, косой и боковых глазодвигательных мышц 

с обеих сторон, больше слева, где имелось распространение

процесса через глазные щели. В динамике объем инфильт-

ративных изменений также незначительно уменьшился 

(в среднем на 1–3 мм). Дальнейшая тактика лечения, с уче-

том нарастающей активности гломерулонефрита, была оп-

ределена терапевтом: иммуносупрессивная терапия (пульс-

терапия циклофосфамидом и преднизолоном). 

Сложность диагностики на этапе клинического

наблюдения обусловлена неспецифичностью невроло-
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гических проявлений, необходимостью комплексного

обследования с выявлением соматической патологии.

Данные МРТ позволяют диагностировать специфиче-

ский феномен поражения мозговых оболочек, требую-

щий дальнейшей значительной дифференциации. Кли-

ницисты должны быть знакомы с этой альтернативной

дифференциальной диагностикой, так как быстрый,

конкретный терапевтический подход поможет избежать

долгосрочных или необратимых неврологических ос-

ложнений.
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