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Paquimeningitis craneal hipertréfica idiopatica: reporte de caso
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PALABRAS CLAVE

) o Resumen
Pa?ullmgnlngltls, La paquimeningitis craneal hipertréfica idiopatica es una enfermedad poco comiin que cursa con
xta eg, inflamacion crénica y engrosamiento de la duramadre. Se manifiesta con cefalea y compromiso
opsia;

de pares craneales; lasimagenes de resonancia que evidencian un engrosamiento de la durama-
dre y que realzan con la administracion de gadolinio ayudan en el diagnéstico.

Se reporta un caso de autopsia de un varén de 69 afos que consult6 por dolor de cabeza crénico
asociado a pérdida de la vision en el transcurso de 3 meses por compromiso del nervio éptico,
con diagnéstico de paquimeningitis hipertrofica. B liquido cefalorraquideo mostré cambios in-
flamatorios y la duramadre extirpada evidencié inflamacidn granulomatosa crénica, sin signos
de vasculitis ni de proceso infeccioso o neoplasico.

La paquimeningitis hipertroéfica idiopatica es un diagnéstico de exclusion. H estudio exhaustivo,
tanto bacteriolégico como histopatolégico, no identificé ninguna causa especifica de esta hiper-
trofia difusa de la duramadre.
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Cranial idiopathic hypertrophic pachymeningitis: a case report
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Headache; Cranial idiopathic hypertrophic pachymeningitis is a rare disorder characterized by chronic
Autopsy; inflammation causing thickening of the dura mater. Headache, multiple cranial neuropathy and
Case report; magnetic resonance images showing GD-DTPA-enhanced thickened dura can aid diagnosis.
Nervous system We report the autopsy case of a 69-year-old man with chronic headache and visual loss due to

optic nerve damage developing over a 3-month period, who was diagnosed with hypertrophic
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pachymeningitis. Cerebrospinal fluid showed inflammatory changes. The sample of hypertrophied
dura mater revealed chronic granulomatousinflammation without signs of vasculitis or infectious
or neoplastic processes.

Idiopathic hypertrophic pachymeningitis is an exclusion diagnosis. Exhaustive tests (both
bacteriological and histopathological) to identify the cause of dural thickening in our patient
proved unsuccessful.

© 2009 Academia de Ciencias Médicas de Bilbao. Published by Hsevier Espafa, SL. All rights reserved.

Garezurreko pakimeningitis hipertrofiko idiopatikoa, kasu txostena

Laburpena

Garezurreko pakimeningitis hipertrofiko idiopatikoa ez da gaixotasun arrunta; inflamazio
kronikoa eta duramaterra loditzea eragiten du. Zefalearekin eta pare kranialaren
konpromisoarekin agertzen da. Duramaterra lodi dutela erakusten duten erresonantziaren
irudiek, eta gadolinioa administratzeak eragindako nabarmentzeak diagnostikoa egiten
laguntzen dute.

69 urteko gizon baten autopsiaren kasu bat azalduko dugu. Gizon horrek buruko min kronikoagatik
egin zigun kontsulta; hiru hilabeteren buruan, nerbio optikoa kaltetu zitzaionez, ikusmena galdu
zuen, eta pakimeningitis hipertrofikoa diagnostikatu zitzaion. Likido zefalorakideoak aldaketa
inflamatorioak izan zituen eta kendu zitzaion duramaterrak inflamazio granulomatoso kronikoa
agerian utzi zuen, baina ez zuen baskulitisaren edo prozesu infekzioso edo neoplasikoaren
zantzurik.

Baztertze diagnostiko bat da pakimeningitis hipertrofiko idiopatikoa. Egin genion azterketa
bakteriologikoak eta histopatologikoak ez zuen duramaterraren hipertrofia zehaztugabe horren
arrazoi berezirik identifikatu.

© 2009 Academia de Ciencias Médicas de Bilbao. Argitaratzailea: Hsevier Espafia, SL.
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Introduccion

La paquimeningitis hipertrofica idiopatica es una enfermedad
poco comun que causa un engrosamiento localizado' o difuso
de la duramadre, con o sin inflamacion asociada®. Puede ser
primaria o idiopatica, cuando no se puede identificar la cau-
sa. Puede ser secundaria cuando se identifica una etiologia
como artritis reumatoidea, tuberculosis, sarcoidosis, sifilis,
granulomatosis de Wegener y cancer®®. Cursa con alteracio-
nes neurolodgicas progresivas por la compresion de las estruc-
turas vecinas. La mortalidad por esta patologia es baja, pero
es comun la presencia de secuelas neuroldgicas definitivas.

Acontinuacién se presenta un caso clinico con los hallaz-
gos paraclinicos, de imagenes e histopatolégicos en un pa-
ciente a quien se diagnosticé paquimeningitis craneal
hipertréfica idiopatica.

Caso clinico

Paciente de 69 afos, varén, de ocupacion agricultor, quien
consult6 por cuadro de 3 meses de evolucién, consistente en
cefalea global, persistente, de moderada intensidad, de
predominio frontal, que se asoci6 a una disminucién progre-
siva de la agudeza visual, hasta llegar a la ceguera. Ademas,
habia presentado nauseasy ocasionalmente vomitos de con-
tenido alimentario; estos sintomas se exacerbaron 8 dias
antes de su hospitalizaciéon. Como antecedentes patol égicos

tenia hipertensién arterial. En el examen fisico de ingreso
se evidencio mal estado general, estado palido, deshidrata-
do y desnutrido. En el examen neuroldgico se encontr6 un
paciente bradipsiquico, bradilalico, con pensamiento con-
creto, confuso, ceguera bilateral, atrofia 6ptica bilateral,
hiperreflexia generalizada y rigidez nucal.

Con diagnéstico de sindrome de hipertensiéon endocranea-
na, seinicid el estudio con examenes que evidenciaron ane-
mia microcitica heterogénea, leucocitosis, neutrofilia,
proteinas totales 5,44 g/ dl y albdmina de 3 g/ dl e hipona-
tremia persistente. B calcio en sangre y orina era normal.
La proteina C reactiva persistié elevada. E VDRL era no
reactivo; la PCR elevada (170 mg/ dl), los ANAS: 1/ 160,
IgG-IgM anticardiolipina negativos; ANAS anti-LA, SV, RNR
RO negativos; Ag/ AC frente al virus de la inmunodeficiencia
humana no reactivo; IgG-IgMfrente a citomegalovirus nega-
tivas, y la hormona tirotropa fue normal.

En la resonancia magnética (RM) de craneo se observaron
higromas residuales en la linea media y engrosamiento me-
ningeo difuso, que realzaba de forma importante con la ad-
ministracion de gadolinio y producia aplanamiento de los
surcos corticales (fig. 1).

Se realizaron punciones lumbares con presiones de aper-
tura siempre altas (> 32 cm de agua), con analisis citoquimi-
co que mostré un aumento de proteinas y celularidad
aumentada a expensas de linfocitos; KOH, ZN, latex para
criptococo, VDRL, ADA, tinta china, histoplasmosis, para-
coccidioidomicosis, neurocisticercosis, PCR para tuberculo-
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Figura 1 Resonancia magnética de craneo: engrosamiento
meningeo difuso, que realza de forma importante con la admi-
nistracion de gadolinio.

sis, cultivo para Mycobacterium, gram y cultivo para
gérmenes comunes fueron todos negativos. En la citologia
de liquido cefalorraquideo (LCR) no se evidenciaron células
tumorales.

Los potenciales evocados visuales mostraron un defecto
de la conduccion de la via visual de caracter severo bilate-
ral. B electrorretinograma evidencio6 un trastorno de la des-
polarizacién de receptores de ambos 0jos.

Después de descartado un proceso infeccioso, se inicio
tratamientocondexametasonapor viaintravenosa (24 mg/ dia).
Debido a la persistencia de la presion elevada de apertura
en la puncién lumbar, se realiz6 una derivacion ventriculo
peritoneal y una biopsia de meninges. H paciente present6
una crisis convulsiva que se traté con fenitoina y, posterior-
mente, tuvo un deterioro clinico progresivo y falleci6. En la
necropsia se encontraron un engrosamiento importante y
fibrosis en toda la meninge intracraneal (fig. 2). H estudio
microscopico mostroé infiltrados de linfocitos maduros, célu-
las plasmaticas, células epitelioides, sin signos de vasculitis
ni de proceso infeccioso o neoplasico (fig. 3).

B caso previamente descrito se caracteriza por signos de
aumento de la presion intracraneana y compromiso de los
pares craneales. En la RM de cerebro se evidenci6 un engro-
samiento meningeo global y se confirmd, por los hallazgos
macro y micropatolégicos, la presencia de un engrosamiento
difuso de la meninge craneana. B estudio exhaustivo, tanto
bacterioldgico como histopatoldgico, no identificé ninguna
causa especifica de esta hipertrofia difusa de la duramadre.

Discusion

La paquimeningitis hipertrofica idiopatica se describe desde
finales del siglo xixy se asoci6 en principio con sifilisy tu-
berculosis®. H diagnostico se ha facilitado con el progreso
de las imagenes diagnosticas en las Ultimas décadas, y a
pesar de esto son relativamente pocos |os casos descritos en
forma aislada y esporadica con pequefias variaciones en su
manifestacion clinicay progreso de la enfermedad”.

Figura2 En la necropsia se encuentra gran engrosamiento y
fibrosis de las meninges intracraneales.

Figura3 Coloracion de tricromo donde se evidencia una proli-
feracién fibrosa temprana.

Los casos descritos en la literatura cientifica se dividen en
espinal®, craneal ' y craneoespinal ''. Afecta especialmente
a adultos mayores de 50 afos y tiene un ligero predominio
en el sexo varén.

B sintoma mas frecuente de presentacién esla cefaleay
le sigue el compromiso visual.

La cefalea puede ser focal o difusa y se puede atribuir
tanto ala inflamacién de la duramadre como al aumento de
la presion intracraneana.

Todos los pares craneales pueden estar comprometidos; si
la lesion estd en la fisura orbitaria superior y la region del
seno cavernoso, se encuentran afectados los lll, 1V y VI pa-
res craneales. S esen la zona petrosa y tentorial, se en-
cuentran comprometidos los V, VII, VIII, IXy X pares
craneales'®. Esinfrecuente encontrar temblor, ataxia, défi-
cit motor o compromiso de consciencia.



100

P Quintero-Cusguen et al

Por compromiso de estructuras adyacentes, se describen
trombosis de senos venosos, encefalitis, hidrocefalia, hipo-
pituitarismo o afeccion del eje hipotalamo-hipdfisis’2.

B estudio de LCR presenta un aumento de las proteinasy
de lascélulas a expensas de loslinfocitos, con o sin aumento
de la presion de apertura’.

En las imagenes diagnosticas, la RV es el método masim-
portante y util para evidenciar las lesiones y excluir otras
afecciones. Las meninges hipertroficas suelen ser isointen-
sas en T1, marcadamente hipointensas en T2 y realzan con
la administracién de gadolinio'#.

En el examen histoldgico se encuentran de forma caracte-
ristica un infiltrado inflamatorio granulomatoso y un engro-
samiento fibrético de la duramadre? .

Los corticoides son efectivos para mejorar los sintomas y
evitar el progreso clinico de la enfermedad. Sn embargo,
un importante porcentaje de pacientes (50-66% no res-
ponde a los corticoides, por lo que se requiere el uso de
azatioprina, ciclofosfamida o metotrexato, e incluso de ex-
ploracién quirurgica para descompresion® 41518, H curso na-
tural de esta enfermedad es aun desconocido y se ha
reportado incluso una resolucién espontanea de ésta’®. La
paquimeningitis hipertréfica idiopatica es un diagnéstico de
exclusion.
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