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INTRODUCCION

La paquimeningitis hipertréfica idiopatica es una rara en-
tidad caracterizada por un proceso inflamatorio y fibrosante
de la duramadre. Fue descripta en 1940 y desde entonces
se han reportado muy pocos casos. La cefalea y la afecta-
cion de nervios craneales suelen ser los sintomas cardina-
les. No se ha podido determinar la etiologia por lo que el
diagnostico se hace por exclusion.

CASO CLiNICO

Presentamos el caso de un hombre de 47 afios sin antece-
dentes de importancia con una historia de cefalea de cinco
aflos de evolucion. Inicialmente se trataba de episodios de
cefalea hemicraneana izquierda con buena respuesta a los
analgésicos no esteroideos (AINE). Luego los episodios
de cefalea se hicieron cada vez mas frecuentes y la res-
puesta a los AINE se volvi6 erratica. Finalmente presenta-
ba cefalea cronica holocraneana e intensa. Durante la evo-
lucion presentd diplopia por paresia del VI par derecho de
un mes de duracién que revirtié espontaneamente.

No se evidenciaron alteraciones en el examen fisico ni
neurologico.

Se realizd una resonancia de cerebro con gadolinio que
evidenci6 engrosamiento difuso de las meninges con re-
fuerzo homogéneo con el contraste.

Los estudios de laboratorio solo mostraron eritrosedimen-
tacion elevada (43 mm/h). El resto de los estudios fueron:
FAN (-), FR (-), ANCApyc(-), HIV (-), VDRL (-), dosaje
de ECA dentro de limites normales. El estudio de liquido
cefalorraquideo evidenci6 presion de apertura aumentada
(40 cm de agua), 18 leucocitos (100% linfocitos), protei-
nas y glucosa dentro de parametros normales. Examen di-
recto de LCR y cultivo para gérmenes comunes, TBC y
hongos: negativos. La anatomia patologica del liquido
cefalorraquideo no mostré células atipicas.

Se realiz6 tomografia de torax, abdomen y pelvis con con-
traste que resultd normal.

Recibid tratamiento con corticoides (1 mg/kg) con buena
respuesta por dos afios. Al disminuir la dosis reaparecio la
cefalea, que no mejordé aumentando nuevamente la dosis
de corticoides, por lo que se inici6 otro esquema inmuno-

supresor con azatioprina con lo cual se logroé el control de
los sintomas, si bien en el seguimiento radioldgico no se
observaron cambios.

DISCUSION

La paquimeningitis hipertréfica es un proceso inflamato-
rio y fibrosante que causa un engrosamiento de la dura-
madre. Se ha asociado a diversas causas: trauma, infec-
ciones (tuberculosis, sifilis, hongos), tumores, sarcoido-
sis, artritis reumatoidea, enfermedad de Wegener. Cuando
no puede demostrarse la etiologia se la denomina paqui-
meningitis hipertrofica idiopatica (PHI). A esta ultima
pertenecen la mayoria de los casos descriptos de paqui-
meningitis hipertrofica. Hay tres formas de presentacion
segun la region comprometida: craneal (la mas frecuente),
espinal y craneo-espinal.

La cefalea es el sintoma de presentacion mas frecuente.
Generalmente es holocraneana aunque en algunos casos
puede tener caracteristicas migrafiosas. La cefalea se debe
a la irritacién meningea y al aumento de la presion intra-
craneana. Puede ser la inica manifestacion de la enferme-
dad durante muchos afios. Le sigue el compromiso de pa-
res craneales por la compresion de estos por las meninges
engrosadas (los nervios que mas frecuentemente se com-
prometen son el VIIL, 11, III, IV y VI). Otras manifestacio-
nes menos comunes son ataxia, trombosis venosa, infartos
y convulsiones.

La resonancia magnética con gadolinio es el mejor méto-
do para detectarla. Tipicamente se observa engrosamiento
de la duramadre que suele verse hipo o iso-intensoenT1 e
hipo-intenso en T2 y FLAIR con un refuerzo homogéneo
con el contraste (puede haber un patréon nodular o mixto).
Las estructuras que mas frecuentemente se afectan son la
tienda del cerebelo y la hoz del cerebro.

En los estudios de laboratorio puede haber aumento de la
eritrosedimentacion y en el estudio del liquido cefalorra-
quideo pleocitosis a predominio linfocitario, hiperprotei-
norraquia con aumento de la presion.

La biopsia de meninges demuestra fibrosis de la durama-
dre. Suele haber un infiltrado inflamatorio de linfocitos y
células plasmaticas.
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Figuras 1-2. Corte axial y coronal de resonancia nuclear magnética con contraste que evidencia el realce mixto de la hoz del cerebro y de
la tienda del cerebelo.

El tratamiento de inicio suele hacerse con corticoides en
dosis de 1 mg/kg/dia con buenos resultados. Esta mejoria
suele ser transitoria y la mayoria de los pacientes, con el
tiempo, requieren otro tratamiento inmunosupresor como
azatioprina o metotrexate. El mejor parametro de segui-

miento debe ser la clinica del paciente debido a que las
imagenes pueden no evidenciar cambios pese al tratamien-
to. La biopsia es necesaria en casos dudosos o refracta-
rios. En algunas ocasiones se requiere tratamiento quirtr-
gico descompresivo de los nervios afectados.
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