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Résumé

Les pachyméningites sont caractérisées par une infiltration inflammatoire et fibreuse de la
dure-mére. Elles peuvent étre craniennes responsables de céphalées, d’atteinte des paires
craniennes, ou rachidiennes a 1’origine de compressions radiculaires ou médullaires. L’IRM
en fait le diagnostic. Les étiologies sont infectieuses (syphilis, tuberculose, ..) ou
inflammatoires (sarcoidose, granulomatose avec polyangeite, maladie des 1gG4,
idiopathique). Le traitement des formes inflammatoires est basé sur la corticothérapie. La
place des immunosuppresseurs et du rituximab doit étre précisée et probablement adaptée en

fonction des étiologies.

Abstract

Pachymeningitis is a fibrosing inflammatory process which involves the dura mater. Some
pachymeningitis are cranial and induce headaches and cranial nerve palsies. Others are spinal
and responsible for nerve roots or spinal cord compression. MRI shows contrast enhancement
thickening of the dura mater. Etiologies are infections (syphilis, tuberculosis, ..) or
inflammatory diseases ( sarcoidosis, granulomatosis with polyangiitis, 1gG4 related disease,
idiopathic, ..). Corticosteroids are the main treatment. The use of immunosuppressants or

rituximab is yet to be determined and probably adapted to each etiology.



Les pachyméningites sont caractérisées par une infiltration inflammatoire et fibreuse de la
dure-mére au niveau du créne ou du rachis (1). La dure-mére située au contact de I’enveloppe
osseuse du névraxe est tres adhérente de la boite cranienne ; elle émet deux expansions : la
faux du cerveau et la tente du cervelet. Les pachyméningites sont a différencier des
leptoméningites qui concernent la pie-mére et I’arachnoide, (la pie-mere étant le feuillet
viscéral de la leptoméninge adhérant aux structures nerveuses et 1’arachnoide étant le feuillet
pariétal).

Charcot en 1869 en fait la premiére description (autopsique) (1) dans une localisation
cervicale au cours d'une syphilis. Gowers en 1893 (2) classe les pachyméningites en formes
purulentes et hémorragiques, et rapporte quelques étiologies : les traumatismes, les affections
de voisinage, l'alcool, la syphilis et la tuberculose. Depuis lors, de nombreux cas ont été
rapportés avec des étiologies variées (sarcoidose, lymphome, vascularites a ANCA, maladie
des 1gG4,...). Les pachyméningites, qualifiées d'hypertrophiques, sont caractérisées par un
épaississement de la dure meére qui peut atteindre 8 a 10 mm au niveau cranien (3) et 5 a 20

mm (4,5) au rachis alors que son épaisseur normale est de 1 mm.

Les pachyméningites craniennes sont classées en 2 groupes suivant leur localisation :

-le premier, au niveau des régions parasellaires et des sinus caverneux pouvant atteindre
I'artere carotide interne dans ses segments supraclinoidiens et caverneux, ainsi que les nerfs
optiques

- le second, plus fréquent, affecte le tiers postérieur de la faux, la tente du cervelet et la dure
meére au niveau du clivus (6).

Les manifestations cliniques dépendent de la localisation des lésions. En cas de
pachyméningite cranienne, les céphalées sont présentes dans 40 a 100% des cas (7,8)L atteinte
des paires craniennes est fréquente, 30 a 64% des cas (9). Toutes les paires craniennes
peuvent étre lesees, a I'exception de la lere, particulierement la VIlleme, mais aussi les V,

VII, 1X, X, XII émes. Des neuropathies optiques sont decrites ainsi qu'une atteinte des nerfs



oculomoteurs (10) principalement du VI lorsque la pachyméningite touche le sinus sphénoidal
du fait de sa promiscuité (11). La Xleme paire est la plus souvent épargnée du fait de son
émergence un peu plus caudale du tronc céerébral. Des crises comitiales sont décrites (9) en
cas d'atteinte de la convexité, ce d'autant qu'une atteinte du parenchyme cérébral adjacent est
possible (12). Une ataxie cérébelleuse (7,9,13), un syndrome confusionnel (9,13) peuvent étre
associés.

Les pachymeéningites rachidiennes touchent préférentiellement le rachis cervical et dorsal
haut (14). Les symptdmes sont variés allant de la rachialgie a la compression radiculaire puis
médullaire (1,14) avec atteinte de plusieurs niveaux (de 1 a 7) voire de I'ensemble du rachis
(14). Une atteinte radiculaire touchant plus de 3 niveaux, associee a des signes de
compression médullaire, est évocatrice du diagnostic (14,15). L'évolution clinique semble
plus rapide que celle des pachyméningites craniennes (16). Classiquement, la dure-mere n'est
pas atteinte au-dessus du trou occipital (16) ; or l'association d'une atteinte cranienne et
cervicale a été rapportée par Botella (6) et Friedman (4) avec des données histologiques

superposables.

Les moyens diagnostiques

L’imagerie

Le scanner cérébral est beaucoup moins performant que I''RM dans le diagnostic de
pachyméningite. Il peut ne pas visualiser des lésions modérées. Dans les formes plus
importantes, il montre un épaississement hyperdense de la dure-mere se rehaussant apres
injection de produit de contraste (7). L'IRM est I'examen de référence, afin de porter le
diagnostic de pachymeningite, d'apprécier son intensité et la diffusion des lésions et de
détecter une éventuelle complication (thrombose du sinus longitudinal supérieur ou extension
parenchymateuse...). L'épaississement de la dure-mere apparait en hyposignal sur les
séquences pondérees en T1 et T2, et se réhausse nettement (hypersignal) sur les séquences T1
apres injection de Gadolinium. En séquence T2, I'hyposignal lié a la densité du tissu fibreux

peut étre bordé par un mince lisere périphérique dhypersignal témoignant de



I'nypervascularisation de la dure-meére lésée (17). Un hypersignal diffus en T2 est également
décrit (7,9). L'aspect en IRM ne préjuge pas de I'étiologie de la pachyméningite (18).
L’analyse du liquide céphalorachidien et I’étude histologique des méninges

En dehors des étiologies infectieuses et tumorales, I'étude du LCR est peu contributive. Une
hyperprotéinorachie est fréquente, de méme qu'une réaction lymphocytaire (19).

La biopsie méningée est d'un intérét certain sur le plan étiologique, ce dautant que la
pachyméningite est isolée. Elle peut mettre en évidence, bien que dans certains cas le
fragment soit exigu et linterprétation difficile, des cellules tumorales, des lésions
granulomateuses au cours de la syphilis, la tuberculose, la sarcoidose, la granulomatose avec
polyangeite et la forme idiopathique, associé ou non suivant I'étiologie & une nécrose
caséeuse, ou fibrinoide, une vascularite nécrosante. La mise en culture du fragment biopsique
est nécessaire, bien que d'un faible rendement, pour authentifier un germe pyogéne, une

mycobactérie, un tréponeme, voire des filaments mycéliens

Evolution et complications des pachyméningites

L'évolution de la pachyméningite dépend de son étiologie et de la rapidité d'instauration du
traitement.

Les complications des pachyméningites craniennes sont rares :

- I'nydrocéphalie, qui résulte du blocage du LCR dans I'espace sous arachnoidien par la dure
mére hypertrophiée, voire d'une diminution de la résorption du LCR dans le systéme veineux
(9,20,21)

- la thrombose veineuse cérébrale par extension de la fibrose méningée au sinus veineux
(9,19,22)

- I'occlusion de l'artére carotide interne du fait de la prolifération fibreuse méningée au niveau
des sinus caverneux et de la tente de I'hypophyse (23)

- l'atteinte du parenchyme cérébral en regard de la pachyméningite (12)

- le panhypopituitarisme par infiltration de la selle turcique (3).

Certaines formes craniennes d’évolution chronique peuvent se calcifier (24).



Les pachyméningites rachidiennes semblent récidiver plus souvent et parfois a long terme ce
d’autant qu’un syndrome inflammatoire est présent (25)

Les étiologies

.Les étiologies des pachyméningties sont nombreuse et variées (tableau I)

Les étiologies infectieuses

La syphilis a été la premiére décrite (1). La pachyméningite survient dans les formes
méningovasculaires de la phase tertiaire. L'atteinte de la base du crane est responsable d'une
atteinte des paires craniennes (nerf optique, nerfs oculomoteurs, nerf facial) ; celle du rachis
cervical d'une compression médullaire (26). Il s'agit d'une pachyméningite granulomateuse.
Treponema pallidum peut étre mis en évidence a partir des préléevements biopsiques. Seule
une observation est rapportée (27) ou la biopsie méningée objective un infiltrat
granulomateux et des lésions d'endartérite. L'évolution est marquée par une amélioration
clinique sous pénicilline et une guérison sous corticoides.

La tuberculose est également une cause classique de pachyméningite mais les données de la

littérature sont rares. Les céphalées, I'atteinte des paires craniennes, les troubles du
comportement sont fréquents au cours de la méningite tuberculeuse, sans que I'on sache, si ces
signes sont liés a une pachyméningite. Callebant (28) rapporte une pachyméningite
tuberculeuse touchant le plancher du sinus caverneux avec extension intra-orbitaire, ainsi que
les lobes frontaux et temporaux, révélée par des céphalées, un cedéme palpébral, un ptosis,
une diplopie et une atteinte du nerf optique, apparus 3 mois avant que le diagnostic ne soit
porté, alors que le patient était apyrétique et que le LCR était normal. La biopsie mettait en
évidence une inflammation granulomateuse avec de la nécrose caséeuse. L'évolution était
favorable sous antituberculeux. L'atteinte de la dure-mére (pachyméningite) semble plus rare
que celle de la pie-meére (leptoméningite) au cours de la tuberculose comme dans la plupart
des étiologies infectieuses. Kioumehr (18) dans une étude des méninges en IRM chez 83
patients note que I'ensemble des 28 méningites infectieuses, dont 4 d'origine tuberculeuse,
sont des leptoméningites.

Nous avons rapporté un cas de pachymeningite au cours de la borréliose de Lyme (8). La

pachyméningite apparait tardivement, 3 ans aprées les premiers signes cliniques. Cette atteinte
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correspond a une phase "secondo-tertiaire” de la maladie : "encéphalo-méningo-
myéloradiculaire”, I'évolution en est rapidement favorable, sur le plan radiologique, sous
traitement par ceftriaxone.

Les infections ORL de voisinage (sinus, oreille)

Nemzek (11) rapporte deux cas de pachyméningites localisées a la dure-mére située pres du
clivus, compliquant une sinusite sphénoidale et responsable d'une atteinte de la VVléme paire
cranienne. Dans un des cas un streptocoque coagulase négatif est isolé. Le drainage
chirurgical et I'antibiothérapie permettent d'obtenir une guérison. Adachi (29) traite avec
succes par antibiothérapie une pachyméningite de la fosse postérieure associée a une atteinte
rachidienne chez un patient atteint d'une otite moyenne, et conseille dans ce contexte un
traitement d'épreuve par antibiothérapie avant d'instaurer une corticothérapie.

Autres étiologies infectieuses

D'autres agents bactériens peuvent étre a l'origine de pachyméningite : le méningocoque (30)
et le propionibacterium acnes (31).

Quelques cas de pachyméningites fungiques ont été décrites, dues a Candida tropicalis (32),
Petriellidium boydii (également nommé Pseudallescheria boydii) agent responsable du
mycétome (33,34) et Aspergillus flavus (35,36,37).

La porte d'entrée est dans ces cas une otite ou une sinusite. Le cryptocoque peut également
étre a l'origine de pachyméningite (4,13) (figure 1), toutefois dans la série de Kioumehr (18),
les deux méningites cryptococciques étaient des leptoméningites. Parmi les infections virales,
seul 2 cas de pachyméningites craniennes ont eté decrits au cours d'une infection a HTLV1
(38). Les patients présentaient d'autres manifestations neurologiques ou systémiques
(paraparésie spasmodique tropicale, arthrite, myosite, alvéolite). Le bilan a la recherche d'une
autre étiologie est resté négatif. La charge d’ADN proviral HTLV1 était élevée dans le LCR et
I'évolution a été favorable sous corticothérapie dans un cas. Toutefois, I'association fortuite a
une pachymeningite idiopathique ne peut étre exclue. Les parasites ne donnent
gu'exceptionnellement des pachyméningites. La cysticercose peut étre responsable de

pachyméningite rachidienne (39).



Les affections néoplasiques

- I'envahissement métastatique de la dure-mere représente d'apres Veith (40), 6,7% de
I'ensemble des métastases du systéme nerveux central. La tumeur primitive est habituellement
pulmonaire (cancer a petites cellules, adénocarcinome) ou mammaire (19,41). Une métastase
d'un adénocarcinome rectal (42) a été signalée. Sur une série de 30 méningites
carcinomateuses, Kioumehr (18) signale la fréquence des pachyméningites par rapport a celle
des leptomeningites (83,3% versus 16,7%). Au cours de ces pachyméningites, une cytologie
tumorale dans le LCR n'est positive que dans 36% des cas. Les pachyméningites
carcinomateuses se localisent préférentiellement aux régions péricysternales de la base du
crane, et sur la convexité au voisinage de la scissure de Sylvius (19). L'hématome sous-dural
non traumatique est une complication possible mais exceptionnelle de ces pachyméningites
métastatiques (42).

Les hémopathies donnent beaucoup plus rarement des localisations dure-mériennes : un cas
de metaplasie myéloide localisée a la dure-mére de la faux du cerveau est suspecté chez un
patient atteint de myelofibrose, mais il n'existe pas de preuve histologique (43) ; une
infiltration de la dure-mére par des cellules lymphomateuses est rapportée au cours d'une
maladie de Hodgkin, compliquée d'un hématome sous-dural (44). Nous avons rapporté un cas
de pachyméningite dont le diagnostic a été porté 10 mois avant celui du lymphome (8). La
pachyméningite correspond soit a une réaction inflammatoire au contact d'un lymphome
0sseux, soit a une localisation lymphomateuse dure-mérienne.

Le plasmocytome intra-cranien primitif peut, a partir d'un foyer osseux, atteindre
secondairement la dure-mére et étre responsable de pachyméningite (45). Le syndrome
POEMS (46) a été décrit en association a une pachymeéningite cranienne, et I'amylose AL a un
syndrome POEMS et a une pachyméningite rachidienne (47).

L’hypotension du LCR

Une pachyméningite cranienne peut survenir dans le syndrome d'hypotension idiopathique du
LCR (48), aprés une ponction lombaire (49) ou lors d'une anesthésie péridurale compliquée
d'un syndrome post-ponction lombaire, traitée par la technique du "blood patch” (49). La
biopsie méningée est normale (50). La disparition des lésions peut s'observer spontanément en
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deux semaines (49). La pachyméningite serait la conséquence de microhémorragies
secondaires a I'hypotension du LCR (51). L'injection intrathécale de corticoides (52) ou de
chimiothérapie (18) peut étre a l'origine de pachyméningite cranienne ou rachidienne de
méme que la radiothérapie cérébrale ou une intervention neurochirurgicale, notamment en cas

de mise en place d'une dérivation ventriculo-péritonéale (18).

Les pachyméningites d’origine inflammatoire

La sarcoidose

Les étiologies inflammatoires sont dominées par la sarcoidose (53-66). La pachyméningite
peut étre révélatrice de la maladie, restée isolée (55,62-64) ou étre associée a d'autres
manifestations neurologiques ou systémiques (56,59,60). Les manifestations cliniques sont :
une atteinte des paires craniennes (notamment du nerf facial), des céphalées, des crises
comitiales, des troubles psychiatriques (54). Une thrombose veineuse cérébrale, une occlusion
carotidienne (61) peuvent survenir (53,65). Les modifications du LCR sont inconstantes,
I'nyperprotéinorachie varie de 0,56 g/l a 2,4 g/l, les éléments sont inférieurs a 100/mm3 (53).
La normalité du taux de I'enzyme de conversion de l'angiotensine dans le sang (54) et le LCR
(61) n'élimine pas le diagnostic. Une atteinte sarcoidosique extra-neurologique n'est pas
toujours présente ce pourquoi la biopsie méningée, en mettant en évidence des granulomes
tuberculoides sans nécrose caséeuse (54,61), est le plus souvent nécessaire au diagnostic dans
les formes isolées. La corticothérapie (prednisone 1 mg/kg/j) est habituellement efficace,
d'autant plus que le traitement est rapidement instauré (avant le stade de fibrose) (53). La
corticosensibilit¢ semble plus importante que dans les formes idiopathiques (7). Une
corticothérapie prolongée, est souhaitable, étant donné les rechutes possibles apres un an
(62) et le risque d’hydrocéphalie secondaire (66).

Les vascularites a ANCA (figure 2).

Les pachyméningites sont une des manifestations neurologiques centrales de la granulomatose
avec polyangeite (GPA), principalement dans la forme granulomateuse de la maladie a
médiation Thl (22,67-71). Parmi 35 GPA avec atteinte neurologique centrale (72), 20 avaient

une pachymeéningite dont 16 cérebrales et 4 rachidiennes. Une atteinte ORL associée était

8



présente dans 85% des cas. Les ANCA étaient positifs dans 95% des cas, de spécificité anti
PR3 dans 74% et MPO dans 26%.

Mais Yokoseki et al (73) qui analysaient des cas de pachyméningites « d’origine
dysimmunitaire » notaient dans la majorité des cas la présence d’ ANCA de type MPO
(17/36) qui correspondaient cependant dans 82% des cas a des GPA principalement localisées
a la sphére ORL chez des femmes &gées. La biopsie méningée rarement  réalisée,
essentiellement avant I’avénement des ANCA (67-70), mettait en évidence un infiltrat
granulomateux, et plus rarement une angéite avec necrose fibrinoide (68). Un traitement par
corticoides et cyclophosphamide ou rituximab est indiqué. Un traitement d’entretien prolongé
par Rituximab est nécessaire afin d’éviter les rechutes, en association au methotrexate surtout
dans les pachyméningites rachidiniennes dont le pronostic est moins bon et le risque de
rechute et de séquelles plus important.

La polyarthrite rhumatoide ( figure 3)

Les atteintes neurologiques centrales sont exceptionnelles au cours de la polyarthrite
rhumatoide. En 1989, Bathon (74) dans une revue générale n'en recense que 19 cas
analysables sur 31 publiés. Sept cas de pachyméningites craniennes sont signalés, associés a
des nodules rhumatoides de la dure-mére dans 4 cas et une atteinte des leptoméninges dans 3
cas, de méme qu'une pachyméningite lombaire. Micheli (75) signale 17 pachyméningites
rapportées au cours de la polyarthrite rhumatoide . Les manifestations cliniques de la
pachyméningite ne sont pas spécifiques. Les polyarthrites rhumatoides évoluent
majoritairement depuis de nombreuses années, sont seropositives et nodulaires (74).
Toutefois, il peut s'agir également de maladies peu actives sur le plan articulaire et non
nodulaires. L'étude histologique méningée peut mettre en evidence une inflammation non
spécifique faite de cellules mononuclées, de plasmocytes, de cellules géantes multinucléées
avec zone de nécrose voire des lésions de vascularite (74). La corticothérapie semble efficace.
Dans un cas (74), en association au cyclophosphamide, elle a permis d'obtenir une
amélioration clinique mais pas radiologique.

Autres pathologies inflammatoires



Une pachyméningite cranienne a été décrite au cours d'un certain nombre d’autres pathologies
sans que 1’on puisse affirmer un lien de causalité : syndrome de Sharp (76), maladie de Behcet
en association avec une leptoméningite (77), au cours d’un syndrome des antiphospholipides

(78) ou d’une maladie de Takayasu (79).

La maladie d’Erdheim-Chester

La maladie d’Erdheim-Chester est une forme rare d’histiocytose non Langerhansienne
(80), responsable d’une atteinte pluriviscérale : 0sseuse, retropéritonéale, cutanée, cardiaque
et pulmonaire. Le systeme nerveux central (SNC) peut étre touché dans 25 a 50% des cas:
localisation parenchymateuse cérébrale ou cérébelleuse mais aussi méningée dans 10% des
cas. L’atteinte du SNC est un élément de mauvais pronostic. Les pachyméningites sont
principalement cérébrales a [’origine de lésions pouvant mimer un méningiome. Les
localisations préférentielles sont la faux et la tente du cervelet et la région sellaire (81).
L’atteinte rachidienne est trés rare (8) .Le diagnostic est confirmé par 1’étude histologique qui
est exceptionnellement méningée, mais celle d’une structure plus accessible (os, peau , ...),
lorsqu’elle met en évidence une infiltration d’histiocytes spumeux au sein d’un granulome
polymorphe avec fibrose et un immunomarquage CD68+ CD1a- . Le traitement de référence
est ’interféron alpha. La présence de la mutation de BRAF V600E dans 50 % des cas amene
a proposer I’utilisation du vemurafenib.

La maladie a 1gG4

Décrite en 2001, la maladie a IgG4 est due a un processus fibro-inflammatoire caractérisé par
un infiltrat de cellules lymphoplasmocytaires exprimant 1’IgG4, qui touche préférentiellement
le pancréas, le rétropeéritoine, 1’aorte, les glandes lacrymales et salivaires, les voies biliaires, la
thyroide, les ganglions et le poumon. L’atteinte de la dure mere est décrite. Cette
pachyméningite regroupe tres probablement un certain nombre de cas, précedemment
rapportés sous la terminologie de pachyméningites idiopathiques ou s’intégrant dans 1’entité
de fibrosclérose multifocale. Dans une revue récente de la littérature, Lu (83)rapporte 33 cas
avec confirmation histologique. Les manifestations cliniques sont celles des autres

pachyméningites(céphalées 67%, atteinte des paires craniennes 33%, troubles visuels 21 %
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,déficit moteur 15%). L’atteinte extra neurologique (70% des cas) est responsable de
symptoémes liés aux pathologies associées : thyroidite de Riedel, fibrose rétropéritonéale,
pseudotumeur inflammatoire de 1’orbite, hypertrophie des glandes salivaires et lacrymales,
pancréatite autoimmune . Les données de I'IRM ne différent pas de celles des autres
pachyméningites. Le TEP scan au 18 FDG peut mettre en évidence une fixation méningée
mais surtout au niveau des autres localisations. Le TEP a la methionine marquée au carbone
11 est plus sensible pour déterminer I’atteinte méningée. Le diagnostic est orienté par
I’¢é1évation des IgG4 dans le sérum, observée dans 70 a 90% des cas, d’autant plus qu’il existe
une atteinte extra méningée. Dans les atteintes méningées isolées, le taux d’IgG 4 peut étre
normal dans le sérum et augmenté dans le LCR. La biopsie méningée, effectuée en 1’absence
d’autres localisations, permet de confirmer formellement le diagnostic si elle met en évidence
I’infiltrat lymphoplasmocytaire exprimant en immunohistochimie 1'IgG4, la fibrose
« storiforme » et la phlébite oblitérante. Deux de ces 3 critéres sont nécessaires pour
confirmer le diagnostic. Le traitement est d’autant plus efficace que le processus
inflammatoire est évolutif et donc moindre au stade de fibrose évoluée. Il est basé sur la
corticothérapie. L’utilisation de bolus de méthylprednisolone intraveineux (1 gramme J1 a
J3) avec un relais par 1mg/ kg/j de prednisone se justifie ce d’autant que [D’atteinte
neurologique est sévere. Les immunosuppresseurs (methotrexate, azathioprine,
mycophenolate mofetil, cyclophosphamide) ont été proposés en cas de rechute ou de
corticodépendance. Le rituximab est efficace dans les autres manifestations de la maladie a

IgG4, les données sont limitées et discordantes dans les atteintes méningées.

La pachyméningite idiopathique ( figure 4)

Avant la description de la maladie a IgG4, lorsque le bilan etiologique était négatif et que la
pachyméningite était isolée, le diagnostic de pachyméningite crénienne idiopathique était
évoque. (6-12,84,85). La description était la suivante : lésions souvent localisées a la tente du

11



cervelet, la partie postérieure de la faux du cerveau et la base du crane , uni ou bilatérale. Un
syndrome inflammatoire biologique était le plus souvent présent . L'étude du LCR montrait
un liquide inflammatoire a prédominance lymphocytaire avec une hyperprotéinorachie. La
biopsie meéningée retrouvait une dure-mere épaissie, avec des infiltrats inflammatoires
disposés de préférence a sa face interne. L'infiltrat était composé de lymphocytes
(principalement T), quelquefois organisés en follicules, des plasmocytes polyclonaux, parfois
des macrophages, des cellules épithélioides, des cellules géantes, des histiocytes a cytoplasme
spumeux ou des foyers de nécrose éosinophile (19) mais le marquage IgG4 n’était pas
réalisé.. La corticothérapie ( prednisone ou dexamethasone) était le traitement de référence
avec une efficacité inconstante (7) , les immunosuppresseurs étaient proposés azathioprine ou
cyclophosphamide afin d'obtenir une épargne cortisonique (7,9). La radiothérapie cérébrale
était inefficace (9,13), I'exérese chirurgicale sans intérét (7). L'évolution était chronique ;
pouvant varier de 9 mois a 14 ans (9).Ces pachyméningites idiopathiques existent-elles
encore ou s’agit-il de localisations isolées de maladie a 1gG4? Les études futures devraient

permettre de répondre a cette question.
Conclusion
Les étiologies des pachyméningites inflammatoires se sont précisées ces dernieres annees.

Leur caractere évolutif est probablement différent, les protocoles thérapeutiques devront

prendre en compte cet élément.
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Tableau 1-Etiologie des pachyméningites
Infectieuses

- Bactériennes :  Syphilis,
Tuberculose
Méningocoque
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Propionibactérium acnes
Infections ORL (sinusite, otite)
Borréliose de Lyme

- Fongiques: Candidas tropicalis
Cryptococcus néoformans
Pettriellidium boydii
Aspergillus flavus

- Virales : HTLV1

- Parasitaires . Cysticercose

Inflammatoires

Sarcoidose

Granulomatose avec polyangeite
Maladie d’Erdheim-Chester
Maladie des 1gG4

Polyarthrite rhumatoide
Syndrome de Sharp

Maladie de Behcet

Syndrome des antiphospholipides

Néoplasiques

Cancers (sein, poumon, digestif)
Lymphome hodgkinien ou non
Plasmocytome intracranien
POEMS

Amylose AL

Myélofibrose

Autres

Post-ponction lombaire
Hypotension du LCR
Intervention neurochirurgicale
Dérivation péritonéoventriculaire
Chimiothérapie intrathécale
Radiothérapie cérébrale
Hémodialyse
Mucopolysaccharidose

Figure 2- Pachyméningite au cours d’une granulomatose avec polyangeite
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Figure 1-Pachyméningite au cours d’une méningite a cryptocoque
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Figure 3- Pachyméningite de la polyarthrite rhumatoide
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