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B Introduccién

La paquimeningitis hipertréfica (PH) es una enfermedad de
muy baja frecuencia que cursa con un proceso inflamatorio y,
posteriormente, fibrosante, que origina un engrosamiento de
distinta magnitud de la duramadre.

Se han descrito como causas sifilis, tuberculosis, infecciéon
por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), enferme-
dad de Lyme, micosis, linfoma, meningioma, carcinomatosis
meningea, granulomatosis de Wegener, artritis reumatoidea,
sarcoidosis, enfermedad de Behcet, sindrome de Sjogren,
arteritis de la temporal, fibroesclerosis multifocal, hipoten-
sién endocraneana y mucopolisacaridosis, entre otras. Para
arribar al diagnéstico de certeza son necesarios los estudios
de sangre, de liquido cefalorraquideo y por imagenes, y mu-
chas veces se hace por exclusién. Cuando no se arriba a un
diagndstico etiologico se la describe como paguimeningitis
hipertréfica idiopatica (PHI)."® La presentacion clinica suele ser
variada, dependiendo fundamentalmente de las estructuras
neurolégicas comprometidas por la fibrosis de la duramadre.
El tratamiento debe ser el de la enfermedad de base, en caso
de diagnosticarse, y en el caso de la PHI, la primera linea de
tratamiento son los corticoides administrados por via intrave-
nosa y en dosis altas, habiéndose descrito también como de
utilidad los inmunosupresores; se han comunicado casos de
cirugia descompresiva con buenos resultados.
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H Caso clinico

Presentamos el caso de un paciente de sexo masculino, de
20 afios, sin antecedentes patolégicos relevantes, que comen-
z4 su cuadro con un proceso infeccioso odontolégico, por lo
que se automedicé con claritromicina; a las 48 horas presenté
un episodio de convulsiones en la via publica, por lo que fue
trasladado a un centro asistencial donde se inici¢ tratamiento
con anticomiciales y ampicilina/sulbactam, abandonando a las
48 horas dicha institucion sin el alta médica. A las 48 horas
siguientes de su egreso sanatorial reingresé por cefalea, fie-
bre y vémitos; se le efectué tomografia axial computarizada
(TAC) de cerebro sin contraste, la que no mostré imagenes
causantes del cuadro, y puncién lumbar (PL) que se informo
como compatible con meningitis infecciosa (no se remitieron
estudios complementarios), con lo que se inicié tratamiento
con ceftriaxona (4 g/dia), aciclovir (2 g/dia) y dexametasona
(32 mg/dia), luego de lo cual se derivé a nuestro servicio.

A suingreso en la unidad de cuidados intensivos se presen-
td estuporoso, con episodios de excitacion psicomotriz, con
buena mecanica ventilatoria, sin compromiso hemodinamico,
leve paresia facial derecha, pardlisis del nervio motor ocular
externo derecho, disminucion de la agudeza visual con pre-
dominio derecho, movimientos incoordinados de los cuatro
miembros, signos de Kernig y Brudzinzki positivos, signo de
Babinski positivo bilateral, hiperreflexia y episodios espon-
tdneos de rigidez de los cuatro miembros, acentuados a la
estimulacion. Entre los estudios por imagenes se efectuo ra-
diografia de térax, sin afeccién aguda, y TAC de cerebro, sin
que se manifestara enfermedad alguna. La analitica de sangre
informd leucocitosis con predominio linfocitario, serologia pa-
ra VIH no reactivo, venereal disease research laboratory (VDRL)
no reactivo y PL con leucorraquia con predominio linfocitario,
continudndose con el mismo tratamiento iniciado en el centro
derivante. No se obtuvo aislamiento bacteriano en sangre ni
en liquido cefalorraquideo (LCR), con serologia negativa en
LCR para enterovirus y herpesvirus, lo que se interpreté como
“meningitis decapitada o parcialmente tratada”.

A los siete dias del inicio de los sintomas del paciente se
efectué nueva TAC de cerebro, sin contraste, que informé la
presencia de signos moderados de edema difuso, méas pro-
nunciado en la regién frontal.
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El décimo dia de evolucion se efectud resonancia magnética
nuclear (RMN) de encéfalo, la cual mostré hiperintensidad de
la sefal espontanea en secuencia de recuperacion de inversién
atenuada de fluido (FLAIR) de multiples espacios subaracnoi-
deos corticales bihemisféricos, asociada con engrosamiento
paquimeningeo; se vio realce leptomeningeo y paquimenin-
geo en ambas convexidades en las adquisiciones con contras-
te, compatible con proceso inflamatorio.

Se efectud TAC de térax, abdomen y pelvis con contraste,
sin que se encontrara enfermedad alguna.

Se inicid tratamiento con metilprednisolona intravenosa
1 g/dia durante tres dfas, continudndose con prednisona
1 mg/kg/dia por via enteral.

Se solicitaron anticuerpos antinucleares, anti-Sm, 1gG, IgM,
ANCACc y ANCAp, con resultado negativo; fraccion 3 del com-
plemento de 168 (rango normal: 105-140 mg/dl); fracciéon 4
del complemento y complemento total (CH50) dentro de los
valores normales.

El electroencefalograma (EEG) mostré moderada desorga-
nizacion generalizada de la actividad bioeléctrica cortical, au-
sencia de elementos focales y paroxismales.

El décimo sexto dia se efectuaron potenciales evocados au-
ditivos que mostraron ondas con buena morfologia y reprodu-

Figura 1. Resonancia magnética nuclear: corte coronal, realce
leptomeningeo y paquimeningeo de las convexidades.

Figura 2. Resonancia magnética nuclear: corte sagital, realce leptomeningeo
y paquimeningeo de las convexidades.

cibilidad, y potenciales evocados somatosensitivos que infor-
maron ausencia de onda N20, con buena reproducibilidad y
morfologia. La latencia de la onda N20 se encontré dentro de
los valores normales.

Se repiti6 EEG el dia 17 de evolucién, sin cambios significa-
tivos con respecto al estudio previo.

El paciente evoluciond sin cambios relevantes desde el pun-
to de vista clinico, y presentd normalizacion de la analitica he-
matologica y del LCR.

A partir del dia 21 de ingreso a nuestro servicio el pacien-
te empezd a mostrar signos de mejoria progresiva del estado
neurolégico, se encontraba mas conectado con el medio y res-
pondia a algunas preguntas simples con coherencia.

El vigésimo tercer dia se efectu6 nueva RMN de encéfalo
gue mostroé persistencia de hiperintensidad de sefal esponta-
nea en FLAIR de multiples espacios subaracnoideos corticales
bihemisféricos, asociada con acentuacion del realce leptome-
ningeo en las adquisiciones con contraste intravenoso. No se
puso de manifiesto el engrosamiento y el realce paquimenin-
geo de ambas convexidades halladas en el estudio previo.

El cuadragésimo dia de evolucion el paciente se encontraba
licido, deambulaba sin ayuda, con leve paresia facial derecha
y amnesia de lo ocurrido.

Figura 4. Corte sagital: disminucion del realce meningeo.
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H Discusion

La PH es una enfermedad poco frecuente que cursa con un
proceso inflamatorio fibrosante que origina un engrosamien-
to de la duramadre, lo cual ocasiona un déficit neurolégico
progresivo dependiente de la compresion de las estructuras
neurolégicas comprometidas.

Se han descrito como causas sifilis, tuberculosis, infeccion
por VIH, enfermedad de Lyme, micosis, linfoma, meningioma,
carcinomatosis meningea, granulomatosis de Wegener, artri-
tis reumatoidea, sarcoidosis, enfermedad de Behcet, sindrome
de Sjogren, arteritis de la temporal, fibroesclerosis multifocal,
hipotension endocraneana y mucopolisacaridosis, entre otras;
muchas veces el diagnoéstico es por exclusién, y cuando no
se arriba a un diagnostico etiolégico se la describe como PHI.

Segun la regién comprometida se han descrito tres formas
de presentacién: craneal, espinal y craneoespinal.

La craneal es la forma de presentacion més frecuente, re-
presenta aproximadamente el 79% de los casos,' y fueron
Naffzinger y Stern quienes, en 1949, describieron el primer
caso.” Esta forma se presenta generalmente después de la
quinta década de vida, con ligero predominio en el sexo mas-
culino.®? Se describen como sintomas mas frecuentes de esta
presentacion la cefalea, la disminucion de la agudeza visual
que puede progresar hasta la ceguera, la diplopia y el posible
compromiso de todos los pares craneanos como manifesta-
ciéon de la topografia afectada. Si hay mayor compromiso de
la fisura orbitaria superior y del seno cavernoso, habra mayor
manifestacién del motor ocular comun, el patético y el motor
ocular externo, mientras que si las zonas mas afectadas son la
petrosa y la temporal, los pares craneanos mas comprometi-
dos seran el trigémino, el facial, el auditivo, el glosofaringeo
y el neumogastrico; otros sintomas suelen ser ataxia, convul-
siones, trastornos cerebelosos y pérdida de la conciencia;®'®
se ha descrito también diabetes insipida como secundaria a la
afeccion del eje hipotalamo-hipofisiario.®

Charcot y Joffroyen, en 1869, fueron quienes hicieron la pri-
mera descripcion de PH espinal;” esta forma de presentaciéon
compromete con mayor frecuencia las regiones cervical y to-
racica, y suele presentarse como dolor radicular intermitente o
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continuo, con pérdida de fuerza y atrofia muscular o paralisis
espastica, con pérdida del control de esfinteres o sin ella.'®?°

La forma craneoespinal es sumamente rara y los principales
sintomas y signos son la pardlisis de los nervios craneales, la
radiculopatia cervical o mielopatia y los signos de aumento de
la presion cerebral 223

El diagnostico etioldgico es fundamental y debe incluir ana-
lisis hematoldgicos de rutina y busqueda de anticuerpos, estu-
dio del LCR y de imé&genes, que debe tener en cuenta no solo
el sistema nervioso central.

En cuanto al LCR, puede ser normal; sin embargo, con ma-
yor frecuencia suele presentarse hiperproteinorraquia e hiper-
celularidad con predominio linfocitario.

Los estudios por imagenes son fundamentales en el diag-
nostico de esta entidad; en la TAC pueden observarse lesiones
hiperdensas en la duramadre, acentuadas con los medios de
contraste.® En la RMN es caracteristico T1 isodenso al tejido
cerebral, y pueden observarse alteraciones estructurales de
las cisternas de la base; T2 hiperintenso al tejido cerebral, y
puede observarse edema adyacente secundario a congestion
venosa, y en T1 con gadolinio, realce homogéneo mayor de
2 mm. %217 Cuando el diagndstico es incierto puede requerirse
biopsia meningea, en la que tipicamente se presenta fibrosis
de la duramadre y un infiltrado inflamatorio de linfocitos y
células plasmaticas.

Con respecto al tratamiento, este debe ser, en primera
instancia, el de la enfermedad de base cuando se arriba al
diagndstico. Se indican los corticoides como primera linea
de tratamiento, iniciando con dosis altas por via parenteral,
para luego continuar con tratamiento oral; se ha descrito
como segunda linea de tratamiento el metotrexato por via
oral*#?>y por via intratecal. Park y colegas describen el caso
de un paciente con paquimeningitis espinal recurrente que
obtuvo buena respuesta al tratamiento con metotrexato por
via intratecal.?® Se describe también como tratamiento la ad-
ministracion de corticoides asociados con azatioprina?’ o con
rituximab.2® Asimismo, se han informado casos en los que se
han obtenido resultados satisfactorios mediante la cirugia
descompresiva.?*3
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Respecto al articulo

La paquimeningitis hipertrofica es una entidad infrecuente que puede ser idiopética o secundaria, y dado que
incluso un diagnostico acertado y un correcto tratamiento pueden dejar secuelas neuroldgicas graves o, incluso,
producir la muerte, presentamos este caso en el que consideramos que la causa fue una meningitis que no recibié
tratamiento adecuado al inicio de los sintomas y que tuvo una respuesta satisfactoria al tratamiento con corticoides,
inicialmente en altas dosis.

El autor pregunta

La pagquimeningitis hipertrofica es una entidad infrecuente que puede ser idiopatica o secundaria a otra enfermedad
no exclusiva del sistema nervioso central, y aun arribdndose a un diagnostico adecuado e instaurando un
tratamiento apropiado puede dejar secuelas neurolégicas graves o, incluso, conducir a la muerte por el compromiso
de las estructuras afectadas o por las complicaciones inherentes a los pacientes en estado critico.

En pacientes con paquimeningitis hipertrofica idiopatica el tratamiento inicial debe ser:
i\) Craniectomia descompresiva.
13) El de la enfermedad de base.
Q Corticoides.
D) Ciclofosfamida.
E) Corticoides asociados con ciclofosfamida.
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PH, paquimeningitis hipertrofica; VIH, virus de la inmunodeficiencia humana; PHI, paquimeningitis hipertréfica
idiopdtica; TAC, tomografia axial computarizada; PL, puncién lumbar; VDRL, venereal disease research laboratory,
LCR, liquido cefalorraquideo; RMN, resonancia magnética nuclear; FLAIR, recuperacién de inversion atenuada de

fluido; EEG, electroencefalograma.
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