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Rezidivierende idiopathische  
hypertrophe spinale Pachymeningitis: Fallbericht

M. Gollwitzer, W. Hasenauer, A. Grimmer, A. Gruber

�� Einleitung

Die hypertrophe Pachymeningitis ist eine sehr seltene chroni-
sche Erkrankung, welche durch eine chronisch progrediente 
diffuse Entzündung der Dura mater charakterisiert ist und 
erstmalig von Charcot und Joffroy 1869 beschrieben wurde 
[1–3]. Diese progrediente, homogene oder noduläre durale Fi-
brose resultiert in extramedullärer mechanischer Kompression 
nervaler Strukturen, meningealer Inflammation mit Hirn- und 
Sinusvenenthrombose und damit verbundener Hirndruckstei-
gerung, Hirnnervenparesen, Radikulopathien, Kompressions-
myelopathie mit Querschnittssymptomatik, sowie anderen 
Begleitsymptomen im Rahmen der Grunderkrankung [1, 3, 
4]. Typischerweise findet sich die hypertrophe Pachymenin-
gitis häufiger intrakraniell als spinal und stellt letztendlich 

eine Ausschlussdiagnose dar. Die Durabiopsie entspricht dem 
diagnostischen Goldstandard, während Liquordiagnostik und 
Befunde der MR-Bildgebung häufig unspezifisch sind [1]. Als 
mögliche Ursachen der hypertrophen spinalen Pachymenin-
gitis wurden u.a. Infektionen (Tuberkulose, Syphilis, Neuro-
zystizerkose), metabolische Erkrankungen, Zustand nach 
intrathekaler Instillation, begleitend im Rahmen von Vasku-
litiden oder Autoimmunerkrankungen (hier insbesondere 
IgG4-assoziierte Erkrankungen), posttraumatische Zustände 
oder idiopathische Verläufe [4–7] beschrieben.

Europaweit sind derzeit keine Prävalenzdaten verfügbar. Die 
weltweit erste epidemiologische Untersuchung zur hypertro-
phen Pachymeningitis wurde im Jahr 2014 in Japan durchge-
führt und lieferte Hinweise auf ein Krankheitsaufkommen von 
0,949/100.000 [8]. Während die Therapie im Akutfall in chi-
rurgischer Rückenmarkdekompression in Kombination mit 
Steroidmedikation besteht, ist die Behandlung der chronisch 
rezidivierenden Form umstritten.

Wir berichten unsere eigenen Erfahrungen mit diesem selte-
nen Krankheitsbild anhand eines Fallberichts und fassen die 
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Kurzfassung: Die idiopathische hypertrophe 
spinale Pachymeningitis stellt eine sehr selte­
ne chronische Erkrankung dar, welche durch 
einen progredient rezidivierenden Verlauf einer 
diffus entzündlichen duralen Fibrose charakte­
risiert ist und letztendlich eine Ausschlussdia­
gnose ist. Während die Therapie im Akutfall in 
chirurgischer Rückenmarkdekompression in 
Kombination mit Steroidmedikation besteht, ist 
die Behandlung der chronisch rezidivierenden 
Verlaufsform umstritten.

Wir berichten den Fall einer Patientin, wel­
che mit progredienter hochgradiger sensomo­
torischer Paraparese Th6 an der Universitäts­
klinik Linz aufgenommen wurde. Bildgebend 
fand sich eine intraspinale, Kontrastmittel-auf­
nehmende, ventral semizirkuläre Raumforde­
rung der Segmente Th3 bis Th9. Die Patientin 
wurde notfallmäßig im Sinne einer langstrecki­
gen Laminektomie, Rückenmarkdekompression 
und größtmöglicher Resektion der Raumfor­
derung operiert. Der deskriptive histologische 
Befund lautete auf exazerbiert chronische 
Entzündung mit Granulationsgewebsbildung 
unter differentialdiagnostischem Ausschluss 
tumoröser, infektiöser und autoimmuner Er­
krankungen, weshalb letztlich die Diagnose 
einer idiopathischen hypertrophen spinalen 
Pachymeningitis gestellt werden konnte. Die 
Anschlussbehandlung bestand in Antibiotika- 
und Steroidmedikation, worunter es zu einer 
annähernd vollständigen Remission der Para­
parese kam. Der weitere Krankheitsverlauf war 
durch das zweimalige Auftreten von lokalem 
Rest- bzw. Rezidivwachstum charakterisiert. In 
enger Absprache mit der Klinik für Rheumato­
logie wurde eine Langzeittherapie mit Metho­

trexat und niedrig dosierten Steroiden etabliert, 
worunter sich die Fibrose bildgebend regredi­
ent zeigte und die Patientin ihre selbständige 
Gehfähigkeit erhalten konnte.

In der Literatur finden sich nur wenige Fall­
berichte zur rezidivierenden idiopathischen hy­
pertrophen spinalen Pachymeningitis, sodass 
derzeit verbindliche Therapieempfehlungen für 
eine Langzeitbehandlung fehlen. Wir entschie­
den uns für eine Langzeittherapie mit Metho­
trexat und niedrigdosierten Steroiden, welche 
sich unserer Erfahrung nach als effektiv und si­
cher erwiesen hat.

Schlüsselwörter: Idiopathische Meningitis, re­
zidivierende Pachymeningitis, Therapie, Wir­
belsäule

Abstract: Recurrent idiopathic hypertrophic 
spinal pachymeningitis – case report. Idio­
pathic hypertrophic spinal pachymeningitis 
is a very rare chronic disease with frequent­
ly progressive and recurrent course manifest­
ing itself as diffuse inflammatory dural fibro­
sis. Whereas acute treatment consists of im­
mediate surgical decompression of the spinal 
cord in conjunction with steroid medication, the 
management of chronic and recurrent disease 
forms is controversially discussed in the cur­
rent literature.

The patient described in this case report 
was admitted to our department with an acute 
onset of incomplete paraplegia. MR imaging 
disclosed a large, ventral, contrast enhancing, 
semicircular spinal mass extending from Th3 

to Th9. Acute management included immedi­
ate spinal cord decompression by laminecto­
my and debulking of the mass lesion as well as 
subsequent medical treatment. The descriptive 
histopathologic diagnosis that of a chronic in­
flammatory process with granulation tissue for­
mation in absence of signs of malignant, infec­
tious or autoimmune diseases and idiopathic 
hypertrophic spinal pachymeningitis was es­
tablished as diagnosis of exclusion. Under an­
tibiotic and steroid medication, the paraparesis 
resolved almost completely. The further course 
of disease was complicated by recurrence of 
the spinal mass lesion, necessitating revision 
surgery 6 months after the initial operation. 
In close collaboration with the Department of 
Rheumatology, a long-term methotrexate and 
low dose steroid medication was subsequently 
established, resulting in clinical stabilization of 
the patient, i.e. independent ambulation, and in 
further regression of the spinal mass lesion as 
documented upon follow up MRI.

In view of the paucity of published experi­
ence with this rare disease process, the cur­
rent body of literature lacks evidence based 
management guidelines. The case reports pub­
lished so far have advocated different treat­
ment algorithms which may be applied alone or 
in conjunction. In line with the sparse evidence 
available, we decided to establish a long-time 
medical treatment with Methotrexate and low-
dose steroids, which proved both safe and ef­
fective in our hands. J Neurol Neurochir Psy-
chiatr 2019; 20 (2): 72–4.

Keywords: Idiopathic meningitis, recurrent pa­
chymeningitis, spine, therapy
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derzeit verfügbare medizinisch wissenschaftliche Fachlitera-
tur zur Langzeittherapie der rezidivierenden idiopathischen 
hypertrophen spinalen Pachymeningitis zusammen.

�� Fallbericht

Die im gegenständlichen Fall betroffene 50-jährige Patientin 
wurde im Juni 2017 mit über Wochen hinweg progredienter 
Lumbago und neu aufgetretener, hochgradiger Paraparese 
(rechte untere Extremität: KG 0, linke untere Extremität: KG 2) 
und sensiblem Niveau bei Th6 an unserer Klinik aufgenom-
men. Die Patientin war bis dahin ohne Medikamenteneinnah-
me gesund und wies keine relevanten Vorerkrankungen auf. 
Die Laborwerte der Patientin, insbesondere auch die labor-
chemischen Entzündungsparameter, lagen im Normbereich.

Im Rahmen der spinalen MRT-Untersuchung zeigte sich eine 
Kontrastmittel-aufnehmende, ventral gelegene, hauptsächlich 
semizirkuläre Raumforderung von Th3 bis Th9. Die Patientin 
wurde in den Segmenten Th3–Th8 laminektomiert, die Raum-
forderung größtmöglich reseziert und eine Antibiose sowie 
Steroidtherapie eingeleitet (Abb. 1). Der histologische Befund 
lautete auf chronische Entzündung ohne Hinweis auf tumorö-
ses Geschehen. Im intraoperativen bakteriologischen Abstrich 
gelang kein Keimnachweis. Im Zuge der weiteren differentialdi-
agnostischen Abklärungen konnten tumoröse, infektiöse, rheu-
matische und autoimmune Erkrankungen ausgeschlossen wer-
den. Erfreulicherweise remittierte die Paraparese im weiteren 
Verlauf deutlich und die Patientin konnte erfolgreich eine An-
schlussrehabilitation absolvieren. Zum Entlassungszeitpunkt 
ein Monat postoperativ fand sich in der MRT-Bildgebung ein 
deutlich regredienter Befund der Raumforderung (Abb. 2).

Der weitere Krankheitsverlauf war durch das Auftreten einer 
lokalen Rezidivraumforderung (Th1–Th9) 6 Monate postope-
rativ charakterisiert (Abb. 3). Klinisch-neurologisch bestanden 

Dysästhesien sowie eine diskrete Progression der residualen 
Paraparese, weshalb die Indikation zur Revisionsoperation ge-
stellt wurde. Im Rahmen dieses Eingriffes wurde eine Erweite-
rung der Laminektomie bis in das Segment Th9 vorgenommen 
und eine graubeige, prall-elastische, faserige Raumforderung 
erneut größtmöglich reseziert.

Der histopathologische Befund ergab gleichlautend zum Erst-
präparat den Befund einer exazerbierten chronischen Ent-
zündung mit Mikroabszedierung und Granulationsgewebs-
ausbildung ohne Hinweis auf einen tumorösen Prozess. Dieser 
Befund wurde durch eine externe neuropathologische Zweit-
meinung validiert. Neuerlich wurde eine Steroidtherapie ein-
geleitet und letztlich die Diagnose „idiopathische hypertrophe 
spinale Pachymeningitis“ gestellt.

Abbildung 4: MRT-Bildgebung des Opera-
tionsgebietes 18 Monate nach dem Erst-
eingriff: sagittale T1-gewichtete, Kontrast-
mittel-verstärkte Sequenzen zeigen eine 
deutlich regrediente Raumforderung nach 
langstreckiger Laminektomie, Teilresektion 
und Erhaltungstherapie mit Methotrexat 
und niedrigdosierten Steroiden.

Abbildung 1: Präoperative 
MRT-Bildgebung der intraspi-
nalen intraduralen extramedul-
lären Raumforderung: sagittale 
T2-gewichtete und axiale Kon
trastmittel-verstärkte T1-ge-
wichtete Sequenzen mit Nach-
weis einer ventral semizirkulär 
gelegenen intraduralen Raum-
forderung in den Segmenten 
Th3–Th8 mit Kompression des 
Rückenmarks.

Abbildung 2: MRT-Bildgebung des Operati-
onsgebietes 1 Monat postoperativ: sagitta-
le T1-gewichtete, Kontrastmittel-verstärkte 
Sequenzen zeigen eine deutlich rückläufi-
ge Raumforderung nach langstreckiger La-
minektomie, größtmöglicher chirurgischer 
Resektion und Steroidmedikation.

Abbildung 3: MRT-Bildgebung des Opera-
tionsgebietes 6 Monate postoperativ: sa-
gittale T1-gewichtete, Kontrastmittel-ver-
stärkte Sequenzen dokumentieren eine 
Rezidiv-Raumforderung im Bereich der 
ventralen Dura in Höhe Th1–Th9.
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In enger Abstimmung mit der Klinik für Rheumatologie wur-
de eine Langzeittherapie mit Methotrexat und niedrig dosier-
ten Steroiden etabliert, worunter sich die Fibrose bildgebend 
regredient zeigte und die Patientin ihre selbständige Gehfähig-
keit bewahren konnte (Abb. 4).

�� Diskussion

In der Literatur finden sich nur wenige Fallberichte zur rezidi-
vierenden, idiopathischen, hypertrophen, spinalen Pachyme-
ningitis, so dass derzeit verbindliche Therapieempfehlungen 
für die Langzeitbehandlung fehlen. Einige Fallberichte doku-
mentieren gute Erfahrungen mit niedrig dosierter Steroidthe-
rapie [6], während andere Kasuistiken Empfehlungen zur Me-
thotrexat-Therapie aussprechen [4]. Die Gabe von Rituximab 
wurde als Second-line-Therapie bei steroidrefraktärer hyper-
tropher Pachymeningitis berichtet [7]. Kombinationen dieser 
Therapieansätze wurden in wenigen anderen Fallberichten 
beschrieben [2, 3, 5, 9–12].

Wir entschieden uns in enger Abstimmung mit der Klinik für 
Rheumatologie für eine Langzeittherapie mit Methotrexat und 
niedrig dosierten Steroiden, welche sich unserer Erfahrung 
nach als effektiv und sicher erwiesen hat.

�� Interessenkonflikt
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Relevanz für die Praxis

Die rezidivierende, idiopathische, hypertrophe, spinale Pachy-
meningitis stellt hinsichtlich Diagnosestellung und Therapie 
eine Herausforderung dar. Da sich in der Literatur nur wenige 
Fallberichte finden, stehen nur wenige evidenzbasierte The-
rapieansätze zur Verfügung. Die Entscheidung zur richtigen 
Langzeittherapie muss daher individualisiert und einzelfall-
abhängig getroffen werden.
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