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RESUMEN

Caso clinico: Presentamos dos casos de paquime-
ningitis hipertréfica con alteraciones oftalmoldgi-
cas asociadas. Uno de los pacientes presentd paqui-
meningitis hipertréfica presuntamente secundaria a
neurosarcoidosis focal y paresia del sexto par. La
segunda paciente presentd paquimeningitis hiper-
trofica crénica idiopética (tipo poco frecuente) difu-
sa con alteraciones de la motilidad ocular y en la
vision.

Discusion: La paquimeningitis hipertréfica es una
patologia con un amplio espectro de etiologias y
manifestaciones clinicas, que debe ser tenida en
cuenta en el diagnodstico de alteraciones de la moti-
lidad ocular.

Palabras clave: Paquimeningitis hipertréfica, neu-
rosarcoidosis, neuritis Optica retrobulbar, pardlisis
del sexto par craneal, paquimeningitis hipertréfica
cronica.
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ABSTRACT

Case reports: We report two cases of hypertrophic
pachymeningitis with ophthalmological disturban-
ces. One patient suffered from hypertrophic pachy-
meningitis supposedly secondary to a focal neuro-
sarcoidosis and had a sixth nerve paresis. The
second patient suffered from a diffuse idiopathic
hypertrophic chronic pachymeningitis (a rare form)
and displayed disturbances in vision and ocular
motility.

Discussion: Hypertrophic pachymeningitis is a
condition with a wide spectrum of etiologies and
clinical manifestations, and needs to be considered
as the cause in patients with alterations in ocular
motility (Arch Soc Esp Oftalmol 2008; 83: 497-
500).

Key words: Hypertrophic pachymeningitis, neuro-
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INTRODUCCION

La paquimeningitis hipertréfica es un cuadro cli-
nico producido como consecuencia del engrosa-
miento de origen inflamatorio, agudo o crénico (1),
infeccioso, neoplasico o autoinmune de la durama-
dre, que producird alteraciones neuroldgicas por
compresion de las estructuras adyacentes, pudiendo
debutar como clinica deficitaria neuroldgica de
dmbito oftalmoldgico.

CASOS CLINICOS
Caso clinico 1

Varén de 59 afios que consultd por diplopia bino-
cular horizontal mds cefalea e inestabilidad de la
marcha. Como antecedentes personales presentaba
un cuadro de diabetes mellitus no insulino depen-
diente de afios de evolucidn, hipertension arterial e
hipercolesterolemia. A la exploracion se detectd una
limitacién de la abduccién del ojo derecho. En la
exploracién con rojo-maddox presentaba 8 dioptrias
horizontales de base externa en la visién de cerca y
12 dioptrias prisméticas de base externa en la vision
de lejos. Se realiz6 una resonancia magnética (RNM)
con contraste que detecté un engrosamiento menin-
geo del tentorio y de la region petrosa y tribal del
lado derecho congruente con paquimeningitis hiper-
tréfica de tentorio (fig. 1). La elevacién de cifras de
enzima convertidora de angiotensina (ECA) tanto en
suero como en liquido cefalorraquideo hizo sospe-
char la existencia de neurosarcoidosis. Se instauré un
tratamiento corticoideo sistémico. Tanto la radiogra-
fia tordcica; TAC (Tomografia Axial Computerizada)
tordcico; como el test de funcién pulmonar; examen
endoscopico nasal; rastreo corporal con galium,
RNM muscular y SPECT (tomografia computeriza-
da de fotdn tnico) fueron normales.

Desde el punto de vista oftalmolégico se prescri-
bieron prismas de 5 dioptrias prismdticas de base
externa a la correccién 6ptica habitual, tras prueba
con press-on. En la evolucién presentd episodios
recurrentes y bilaterales de paresia del sexto par (7
y 10 meses después del inicio de la clinica) asi
como episodios aislados de pardlisis del VII y VIII
pares craneales homolaterales (14 meses después
del inicio de la clinica). Actualmente esta en trata-
miento con inmunosupresores (azatioprina
1,5 mg/kg/dia) con buen control sintomatolégico.

Fig. 1: Resonancia magnética nuclear con contraste
correspondiente al caso 1 en el que se aprecia engrosa-
miento a nivel tentorial derecho de la duramadre.

Caso 2

Mujer de 37 afios de edad que acudié al servicio
de urgencias por cuadro de cefalea y diplopia hori-
zontal. No presentaba antecedentes personales de
interés. En la exploracién se detecté una limitacién
en la abduccién del ojo derecho de 14 dioptrias de
base externa horizontales tanto en visidén cercana
como lejana en el rojo-maddox. Se realiz6 RNM con
contraste que demostraba la presencia de un engro-
samiento difuso de la duramadre (fig. 2). Todas las
determinaciones analiticas estaban dentro de los
limites de la normalidad, quedando descartadas
patologias sistémicas que cursan con engrosamien-
to de duramadre como las neoplasias (en especial
de origen hematoldgico), enfermedades infecciosas
agudas o crénicas (ldes, tuberculosis) y enfermeda-
des granulomatosas. Fue catalogada como paqui-
meningitis hipertréfica idiopatica. En la evolucién
la paciente presentd paresia del sexto par contrala-
teral. El cuadro mejoré mediante tratamiento corti-
coesteroideo sistémico por via oral. Tres meses des-
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Fig. 2: Resonancia magnética nuclear con contraste
perteneciente al paciente del caso 2 en la que se obser-
va un engrosamiento difuso de la duramadre.

pués, coincidiendo con la pauta descendente de cor-
ticoides, presentd un cuadro de disminucién de agu-
deza visual (0,2) con defecto pupilar relativo afe-
rente del ojo derecho. La observacién oftalmoscé-
pica del disco 6ptico era normal. Se realiz6 campo
visual Humphrey SITA 24-2 objetivindose un
defecto centro cecal en el ojo derecho con afectacion
de la fijacién. Un nuevo estudio de imagen no
demostré cambios. Se diagnosticé de neuritis dptica
retrobulbar. Se instaurd tratamiento con megadosis
de esteroides intravenosos (1 mg de metilpredniso-
lona 5 dias) seguido de pauta descendente por via
oral mds azatioprina como terapia inmunosupresora,
permaneciendo asintomdtica en el momento actual.

DISCUSION

La paquimeningitis hipertréfica cursa clinica-
mente con engrosamiento de la duramadre que pue-
de responder a diversas etiologias (neopldsicas,
infecciosas o autoinmunes).

El paciente del caso 1 presenta una forma locali-
zada de paquimeningitis hipertréfica. Dadas las altas
cifras de ECA halladas junto con un cuadro clinico
compatible hizo plantear el diagndstico de posible
neurosarcoidosis (2), sin embargo no se ha podido
demostrar la presencia de granulomas no caseosos
asi como hallazgos de sarcoidosis sistémica en este
paciente (no fue posible la realizaciéon de biopsia
meningea por falta de consentimiento del paciente).

Las alteraciones neuroldgicas ocurren en el 5%
de los pacientes con sarcoidosis. En el 50% de los
casos las alteraciones neuroldgicas suponen la pri-
mera manifestacién de la sarcoidosis. Sin embargo
es poco frecuente que la neurosarcoidosis sea la
Unica manifestacion de dicho cuadro (2). Clinica-
mente aparecen pardlisis de los pares craneales has-
ta en el 75% de los pacientes.

En ocasiones no se halla ninguna justificacién a
dicho cuadro adoptando la categoria de paquime-
ningitis hipertréfica idiopdtica, cuadro de exclusiéon
poco frecuente (3). El pico de incidencia méxima de
este cuadro es en la séptima década de la vida (1).

Clinicamente suele presentarse con cefalea, para-
lisis de pares craneales y ataxia (1). Nuestra pacien-
te presentd en la evolucién un cuadro de neuropatia
Optica retrobulbar.

El diagnédstico puede realizarse, segiin algunos
autores, mediante resonancia magnética en ausen-
cia de patologia concomitante que justifique dicha
paquimeningitis y en base a una respuesta favorable
a corticoides, si bien la prueba de eleccion sigue
siendo la biopsia de tejido meningeo (4). Sin
embargo, no pudo llevarse a cabo por falta de con-
sentimiento del paciente.

En el caso de las formas idiopéticas el tratamien-
to de elecciodn es el corticoesteroideo, empleando la
inmunosupresioén farmacoldgica como tratamiento
alternativo con el fin de ahorrar corticoides y en las
recurrencias del cuadro.

Dentro de las posibles herramientas terapéuticas
ha sido publicada la inyeccién de metotrexato sub-
cutdneo en el tratamiento de la paquimeningitis
hipertréficas (12,5 mg semanalmente durante 6
meses, seguido de 6,25 mg subcutdneos 4 meses y
2,5 mg oral durante otros 2 meses) en una unica
paciente con buenos resultados (5).

En resumen, la paquimeningitis hipertréfica es
un cuadro neurolégico que puede debutar con clini-
ca de déficit neurolégico de dmbito oftalmoldgico,
por lo que el oftalmélogo debe estar familiarizado
con dicho cuadro.
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