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Resumen
La paquimeningit is craneal hipert rófi ca idiopát ica es una enfermedad poco común que cursa con 
infl amación crónica y engrosamiento de la duramadre. Se manifi esta con cefalea y compromiso 
de pares craneales; las imágenes de resonancia que evidencian un engrosamiento de la durama-
dre y que realzan con la administ ración de gadolinio ayudan en el diagnóst ico.
Se reporta un caso de autopsia de un varón de 69 años que consultó por dolor de cabeza crónico 
asociado a pérdida de la visión en el t ranscurso de 3 meses por compromiso del nervio ópt ico, 
con diagnóst ico de paquimeningit is hipert rófi ca. El líquido cefalorraquídeo most ró cambios in-
fl amatorios y la duramadre ext irpada evidenció infl amación granulomatosa crónica, sin signos 
de vasculit is ni de proceso infeccioso o neoplásico.
La paquimeningit is hipert rófi ca idiopát ica es un diagnóst ico de exclusión. El estudio exhaust ivo, 
tanto bacteriológico como histopatológico, no ident ifi có ninguna causa específi ca de esta hiper-
t rofi a difusa de la duramadre.
© 2009 Academia de Ciencias Médicas de Bilbao. Publicado por Elsevier España, S.L. 
Todos los derechos reservados.
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Cranial idiopathic hypertrophic pachymeningitis: a case report

Abstract
Cranial idiopathic hypert rophic pachymeningit is is a rare disorder characterized by chronic 
infl ammat ion causing thickening of the dura mater. Headache, mult iple cranial neuropathy and 
magnet ic resonance images showing GD-DTPA-enhanced thickened dura can aid diagnosis.
We report  the autopsy case of a 69-year-old man with chronic headache and visual loss due to 
opt ic nerve damage developing over a 3-month period, who was diagnosed with hypert rophic 
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Introducción

La paquimeningit is hipert rófi ca idiopát ica es una enfermedad 
poco común que causa un engrosamiento localizado 1 o difuso 
de la duramadre, con o sin infl amación asociada 2. Puede ser 
primaria o idiopát ica, cuando no se puede ident ifi car la cau-
sa. Puede ser secundaria cuando se ident ifi ca una et iología 
como art rit is reumatoidea, tuberculosis, sarcoidosis, sífi lis, 
granulomatosis de Wegener y cáncer 3-5. Cursa con alteracio-
nes neurológicas progresivas por la compresión de las estruc-
turas vecinas. La mortalidad por esta patología es baja, pero 
es común la presencia de secuelas neurológicas defi nit ivas.

A cont inuación se presenta un caso clínico con los hallaz-
gos paraclínicos, de imágenes e histopatológicos en un pa-
cient e a quien se diagnost icó paquimeningi t is craneal 
hipert rófi ca idiopát ica.

Caso clínico

Paciente de 69 años, varón, de ocupación agricultor,  quien 
consultó por cuadro de 3 meses de evolución, consistente en 
cefalea global,  persist ent e,  de moderada int ensidad,  de 
predominio frontal, que se asoció a una disminución progre-
siva de la agudeza visual, hasta llegar a la ceguera. Además, 
había presentado náuseas y ocasionalmente vómitos de con-
tenido al imentario;  estos síntomas se exacerbaron 8 días 
antes de su hospitalización. Como antecedentes patológicos 
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Garezurreko pakimeningitis hipertrofi ko idiopatikoa, kasu txostena

Laburpena
Garezurreko pakimeningit is hipert rof iko idiopat ikoa ez da gaixot asun arrunt a;  inf lamazio 
kroni koa et a duramat er ra l odi t zea eragi t en du.  Zef al earekin et a pare kranial aren 
konpromisoarekin agert zen da.  Duramat erra lodi dut ela erakust en dut en erresonant ziaren 
i rudiek,  et a gadol inioa administ rat zeak eragindako nabarment zeak diagnost ikoa egi t en 
laguntzen dute.
69 urteko gizon baten autopsiaren kasu bat  azalduko dugu. Gizon horrek buruko min kronikoagat ik 
egin zigun kontsulta; hiru hilabeteren buruan, nerbio opt ikoa kaltetu zitzaionez, ikusmena galdu 
zuen, eta pakimeningit is hipert rofi koa diagnost ikatu zitzaion. Likido zefalorakideoak aldaketa 
infl amatorioak izan zituen eta kendu zitzaion duramaterrak infl amazio granulomatoso kronikoa 
agerian ut zi zuen,  baina ez zuen baskul it isaren edo prozesu infekzioso edo neoplasikoaren 
zantzurik.
Baztert ze diagnost iko bat  da pakimeningit is hipert rofi ko idiopat ikoa.  Egin genion azterketa 
bakteriologikoak eta histopatologikoak ez zuen duramaterraren hipert rofi a zehaztugabe horren 
arrazoi berezirik ident ifi katu.
© 2009 Academia de Ciencias Médicas de Bilbao. Argitaratzailea: Elsevier España, S.L. 
Eskubide guzt iak gordeta.

pachymeningit is. Cerebrospinal fl uid showed infl ammatory changes. The sample of hypert rophied 
dura mater revealed chronic granulomatous infl ammat ion without  signs of vasculit is or infect ious 
or neoplast ic processes.
Idiopat hic hypert rophic pachymeningit is is an exclusion diagnosis.  Exhaust ive t est s (bot h 
bacteriological and histopathological) to ident ify the cause of dural thickening in our pat ient  
proved unsuccessful.
© 2009 Academia de Ciencias Médicas de Bilbao. Published by Elsevier España, S.L. All rights reserved.

t enía hipertensión arterial.  En el examen f ísico de ingreso 
se evidenció mal estado general, estado pálido, deshidrata-
do y desnut rido. En el examen neurológico se encont ró un 
paciente bradipsíquico, bradilálico, con pensamiento con-
creto,  confuso, ceguera bilateral,  at rofi a ópt ica bilateral,  
hiperrefl exia generalizada y rigidez nucal.

Con diagnóst ico de síndrome de hipertensión endocranea-
na, se inició el estudio con exámenes que evidenciaron ane-
mia microcít ica het erogénea,  leucoci t osis,  neut rof i l ia, 
proteínas totales 5,44 g/ dl y albúmina de 3 g/ dl e hipona-
t remia persistente. El calcio en sangre y orina era normal. 
La prot eína C react iva persist ió elevada.  El  VDRL era no 
react ivo;  la PCR elevada (170 mg/ dl ),  los ANAS:  1/ 160, 
IgG-IgM ant icardiolipina negat ivos; ANAS ant i-LA, SM, RNP, 
RO negat ivos; Ag/ AC frente al virus de la inmunodefi ciencia 
humana no react ivo; IgG-IgM frente a citomegalovirus nega-
t ivas, y la hormona t irot ropa fue normal.

En la resonancia magnét ica (RM) de cráneo se observaron 
higromas residuales en la línea media y engrosamiento me-
níngeo difuso, que realzaba de forma importante con la ad-
minist ración de gadolinio y producía aplanamiento de los 
surcos cort icales (fi g. 1).

Se realizaron punciones lumbares con presiones de aper-
tura siempre altas (> 32 cm de agua), con análisis citoquími-
co que most ró un aument o de prot eínas y celular idad 
aumentada a expensas de l infocit os;  KOH, ZN, látex para 
criptococo,  VDRL, ADA, t inta china,  histoplasmosis,  para-
coccidioidomicosis, neurocist icercosis, PCR para tuberculo-
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sis,  cul t i vo para Mycobact er i um,  gram y cul t i vo para 
gérmenes comunes fueron todos negat ivos. En la citología 
de líquido cefalorraquídeo (LCR) no se evidenciaron células 
tumorales.

Los potenciales evocados visuales most raron un defecto 
de la conducción de la vía visual de carácter severo bilate-
ral. El elect rorret inograma evidenció un t rastorno de la des-
polarización de receptores de ambos oj os.

Después de descart ado un proceso infeccioso,  se inició 
t ratamiento con dexametasona por vía intravenosa (24 mg/ día). 
Debido a la persistencia de la presión elevada de apertura 
en la punción lumbar,  se realizó una derivación vent rículo 
peritoneal y una biopsia de meninges. El paciente presentó 
una crisis convulsiva que se t rató con fenitoína y, posterior-
mente, tuvo un deterioro clínico progresivo y falleció. En la 
necropsia se encont raron un engrosamiento importante y 
fi brosis en toda la meninge int racraneal (fi g. 2).  El estudio 
microscópico most ró infi lt rados de linfocitos maduros, célu-
las plasmát icas, células epitelioides, sin signos de vasculit is 
ni de proceso infeccioso o neoplásico (fi g. 3).

El caso previamente descrito se caracteriza por signos de 
aumento de la presión int racraneana y compromiso de los 
pares craneales. En la RM de cerebro se evidenció un engro-
samiento meníngeo global y se confi rmó, por los hallazgos 
macro y micropatológicos, la presencia de un engrosamiento 
difuso de la meninge craneana. El estudio exhaust ivo, tanto 
bacteriológico como histopatológico, no ident ifi có ninguna 
causa específi ca de esta hipert rofi a difusa de la duramadre.

Discusión

La paquimeningit is hipert rófi ca idiopát ica se describe desde 
fi nales del siglo XIX y se asoció en principio con sífi l is y tu-
berculosis 6.  El diagnóst ico se ha facil it ado con el progreso 
de las imágenes diagnóst icas en las úl t imas décadas,  y a 
pesar de esto son relat ivamente pocos los casos descritos en 
forma aislada y esporádica con pequeñas variaciones en su 
manifestación clínica y progreso de la enfermedad 7,8.

Los casos descritos en la literatura cient ífi ca se dividen en 
espinal 9,  craneal 10 y craneoespinal 11.  Afecta especialmente 
a adultos mayores de 50 años y t iene un ligero predominio 
en el sexo varón.

El síntoma más frecuente de presentación es la cefalea y 
le sigue el compromiso visual.

La cefalea puede ser focal o difusa y se puede at ribuir 
tanto a la infl amación de la duramadre como al aumento de 
la presión int racraneana.

Todos los pares craneales pueden estar compromet idos; si 
la lesión está en la fi sura orbitaria superior y la región del 
seno cavernoso, se encuent ran afectados los III,  IV y VI pa-
res craneales.  Si es en la zona pet rosa y t entorial,  se en-
cuent ran compromet idos l os V,  VII,  VIII,  IX y X pares 
craneales 10.  Es infrecuente encont rar temblor, ataxia, défi -
cit  motor o compromiso de consciencia.

Figura 1 Resonancia magnét ica de cráneo:  engrosamient o 
meníngeo difuso, que realza de forma importante con la admi-
nist ración de gadolinio.

Figura 2 En la necropsia se encuent ra gran engrosamiento y 
fi brosis de las meninges int racraneales.

Figura 3 Coloración de t ricromo donde se evidencia una proli-
feración fi brosa temprana.
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Por compromiso de est ructuras adyacentes, se describen 
t rombosis de senos venosos, encefalit is, hidrocefalia, hipo-
pituitarismo o afección del ej e hipotálamo-hipófi sis 7,12.

El estudio de LCR presenta un aumento de las proteínas y 
de las células a expensas de los linfocitos, con o sin aumento 
de la presión de apertura 13.

En las imágenes diagnóst icas, la RM es el método más im-
portante y út il  para evidenciar las lesiones y excluir ot ras 
afecciones. Las meninges hipert rófi cas suelen ser isointen-
sas en T1, marcadamente hipointensas en T2 y realzan con 
la administ ración de gadolinio 14-16.

En el examen histológico se encuent ran de forma caracte-
ríst ica un infi lt rado infl amatorio granulomatoso y un engro-
samiento fi brót ico de la duramadre 2,17.

Los cort icoides son efect ivos para mej orar los síntomas y 
evitar el progreso clínico de la enfermedad. Sin embargo, 
un import ant e porcent aj e de pacient es (50-66 %) no res-
ponde a los cort icoides,  por lo que se requiere el  uso de 
azat ioprina, ciclofosfamida o metot rexato, e incluso de ex-
ploración quirúrgica para descompresión 9,14,15,18.  El curso na-
t ural  de est a enf ermedad es aún desconocido y se ha 
reportado incluso una resolución espontánea de ésta 19.  La 
paquimeningit is  hipert rófi ca idiopát ica es un diagnóst ico de 
exclusión.

Confl icto de intereses

Los autores declaran que no existe ningún confl icto de inte-
reses.
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