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Resumen

La paquimeningitis crénica hipertréfica (PMCH)
es una rara entidad inflamatoria caracterizada por
la hipertrofia crénica idiopatica de la duramadre. La
afectacion del seno cavernoso, aunque rara, ha sido
reportada con mayor frecuencia en los ultimos afios.
Presentamos el caso de una paciente con PMCH que fue
inicialmente diagnosticada de meningioma y en la que
se evidencié oclusién completa de la arteria cardtida
intracavernosa

Esta paciente de 42 afios fue enviada a nuestro
centro con el diagnéstico de meningioma para recibir
tratamiento radioquirirgico. El diagndstico inicial se
baso en la imagen de RM y en la falta de respuesta tem-
poral a los esteroides. Un estudio completo evidenci6 la
naturaleza inflamatoria de la lesion, la cual mejoré tras
prolongado tratamiento corticoideo.

Eldiagnéstico diferencial entre PMCH y meningioma
puede ser dificil debido a las similitudes en las pruebas
de imagen y a la resistencia temporal a los corticoides
que puede presentar la PMCH. Por ello enfatizamos
la utilidad del SPECT para diferenciar las entidades
tumorales de las inflamatorias. Nuestra paciente pre-
senté ademas la peculiaridad de mostrar una oclusion
completa de la arteria carétida intracavernosa, circuns-
tancia que no hemos encontrado reportada en la litera-
tura.

PALABRAS CLAVE: Paquimeningitis cronica hipertrofica.
Sindrome de Tolosa-Hunt. Meningioma. Sindrome del
Seno cavernoso.

Idiopathic hypertrophic pachymeningitis of the caver-
nous sinus mimicking meningioma and occluding the
carotid artery
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Summary

Idiopathic hypertrophic pachymeningitis (IHPM) is
a rare inflammatory entity characterized by the idiopa-
thic thickening of the dura mater. An increasing number
of cases have been reported involving the cavernoss
sinus. We present the case of a patient with IHPM who
was diagnosed of meningioma and showed a complete
occlusion of the intracavernous carotid ailery.

This 42 years old woman was sent to our hospi-
tal to be treated radiosurgicaly with the diagnosis of
meningioma. The diagnosis was based on MRI findings
and on the temporal resistance to corticoid treatment. A
complete study of the patient demonstrated the inflam-
matoiry nature of the lesion, which improved after long
corticosteroid treatment.

The differential diagnosis between meningioma
and IHPM may be complex because of the similarities
in image findings and the temporal resistance to cor-
ticosterods shown by IHPM, thus we emphasize the
usefulness of the SPECT to differentiate between inflam-
mation and tumor in this clinical setting. In addition,
our patient showed a total occlusion of the intracaver-
nous carotid artery and, as far as we know, this is the
first case with such a finding reported in the literature.

KEY WORDS: Idiopathic hypertrophic pachymeningitis.
Tolosa-Hunt syndrome. Meningioma. Cavernous sinus
syndrome.

Introduccion

El seno cavernoso (SC) puede ser afectado por una gran
variedad de lesiones. Debido a su relacién con importantes

ANCAs: anticuerpos anti-citoplasma de neutrdfilos. ANA:
anticuerpos antinucleares. ECA: encima conversor de angioten-
sina. FR: factor reumatoide. PCR: proteina C reactiva. PMCH:
paquimeningitis cronica hipertrofica. RM: resonancia magnética.
SC: seno cavernoso. SSC: sindrome del seno cavernoso. STH:
sindrome de Tolosa-Hunt.
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Figura 1. Arriba izquierda: Imagen coronal FSE T2.
Ocupacion del seno cavernoso izquierdo por un tejido
isointenso con el cortex que produce aumento de volumen
del seno con desplazamiento de la pared lateral que apa-
rece convexa (flechas). Arriba derecha y abajo izquierda:
Imagenes T1 con contraste, proyeccion axial y coronal. El
tejido que ocupa el seno cavernoso capta intensamente
contraste. La cardtida intracavernosa (punta de flecha)
muestra una reduccion del calibre y una pared engrosada.
Abajo derecha: RMA con técnica 3D TOF en la que se
identifica una disminucion de flujo en la cardtida izda.
>80% (flecha grande).

estructuras neurales y vasculares, la obtencién de muestras
histolégicas en esta region anatémica entrafia alto riesgo,
por lo que el diagndstico etiologico suele estar sustentado
sobre hallazgos clinicos y de imagen. Como consecuencia,
aunque los diferentes procesos que pueden asentarse sobre
el SC son muy distintos y el clinico deberia conocer la
naturaleza exacta de los mismos, el manejo empirico suele
ser la norma.

Reportamos el caso de una mujer con una lesion infla-
matoria del seno cavernoso que fue inicialmente diagnos-
ticada de meningioma por su resistencia al tratamiento
esteroideo. Ademas, esta lesion mostré una inusual agresi-
vidad vascular, llegando a provocar la oclusién completa de
la arteria carotida.
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Figura 2. SPECT tras administracion de Galio-67 en la que
se aprecia un claro realce a nivel del seno cavernoso izdo.

Caso Clinico

Esta mujer de 42 afios presentd un episodio agudo de
diplopia horizontal acompafiado de moderado dolor intra-
ocular y cefalea. La paciente no refirié ningiin antecedente
toxico, traumatico o infeccioso. La R.M. inicial no reveld
ninguna alteracion significativa, por lo que fue diagnos-
ticada de paresia esencial del VI par craneal izquierdo y
tratada con corticoides. No se aprecié mejoria clinica pese
al tratamiento en el transcurso de la primera semana, y
durante los siguientes meses la paciente experimentd una
mejoria parcial que se siguid de tratamiento con toxina
botulinica sin obtener un beneficio adicional.

Un afio mas tarde, la paciente sufrid un episodio de
ptosis palpebral en el ojo izquierdo, acompafiada de
parestesias y sensacion de hipoestesia en el territorio de
V1y V2 izquierdos. La R.M de control mostrd una lesion
que infiltraba el SC izquierdo y que captaba. contraste mos-
trando realce dural. Con el diagndstico de meningioma, la
paciente nos fue remitida para llevar a cabo tratamiento
radioquirurgico.

Antes de iniciar cualquier tratamiento se realizd un
estudio sistematico del caso para descartar las multiples
etiologias posibles: el Mantoux y el cultivo de BAAR en
LCR fueron negativos; la serologia de Borrelia, Brucella y
lues también fueron asi mismo negativos; el ECA (encima
conversor de angiotensina) fue normal en sangre y LCR;
los ANA (anticuerpos antinucleares), anti-DNA, anti-ENA
(antigeno nuclear extraible), ANCAS (anticuerpos anti-
citoplasma de neutréfilos) y ANCA atipico fueron negati-
vos; y las fracciones de complemento C3 y C4, asi como
la PCR (proteina C creativa), el FR (factor reumatoide) y
la O-estreptolisina mostraban valores normales en sangre.
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Figura 3. Arriba izquierda: Imagen coronal FSE T2. El seno
cavernoso izquierdo muestra una hiposenal muy acentuada
compatible con fibrosis. Arriba derecha y abajo izquierda:
Imdgenes con contraste coronal y axial. Hipocaptacion del
seno cavernoso. En el interior, la cardtida intracavernosa
ha perdido el vacio de sefial normal y aparece hiperintensa
por ausencia de flujo. Abajo derecha: RMA con técnica 3D
TOF en la que se confirma la obliteracion completa de la
arteria carétida interna.

Un TC helicoidal descartd hiperostosis en las apofisis cli-
noideas y en el ala esfenoidal. En la angioRM se aprecid
oclusion parcial de la arteria de carotida intracavernosa que
no habia producido ninguna manifestacion (Fig. 1),

Dada la dudosa naturaleza tumoral de la lesion, se
realizéd un SPECT que no mostré ningtin realce cuando se
realizéd con MIDI, pero evidencio6 un realce del seno caver-
noso izquierdo cuando se uso Galio, sugiriendo la probable
naturaleza inflamatoria de la lesion (Fig 2). Por ello, se
comenzo un tratamiento con las altas dosis de esteroides
que se mantuvo a pesar de la lentitud observada en la
mejoria clinica. Tres meses después, la R.M. de control no
mostr6 ningun realce en el seno cavernoso, aunque la arte-
ria carotida intracavernosa se mostrd totalmente ocluida
(Fig 3). La paciente mejoré durante los siguientes meses y
las dosis de esteroides se fueron disminuyendo progresiva-
mente hasta su retirada.

Discusion

Después de que Tolosa!® reportara el primer caso de
afectacion inflamatoria no infecciosa del SC y Hunt y
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cols.? sistematizaran este cuadro, Smith y Taxdal® aplican
el epdénimo "Sindrome de Tolosa-Hunt " (STH) para definir
el sindrome del seno cavernoso inducido por un proceso
inflamatorio no especifico de origen desconocido en la
region del SC. El diagnoéstico de esta entidad estd actual-
mente sujeto a tres criterios*: 1) episodios autolimitados de
dolor periorbitario o hemicraneal combinados con altera-
ciones ipsilaterales de nervios oculares motores, oculosim-
paticos, y menos frecuentemente de los nervios oftdlmicos
o de la divisién maxilar del nervio trigémino; 2) supresion
del dolor dentro de las 72 horas posteriores al inicio de
terapia corticoesteroidea y 3) exclusion de otras causas de
sindrome del seno cavernoso.

Por otro lado, desde finales del siglo XIX se conoce la
paquimeningitis crénica hipertrofica (PMCH), que es una
rara entidad que causa una inflamacion cronica, progresiva
e hipertréfica de la duramadre. Aunque se ha asociado
a otras enfermedades, la etiologia es atn desconocida y
la histologia inespecifica. LA PMCH fue reportada pre-
ferentemente afectando la duramadre cervical y dorsal,
pero en los ultimos afios ha habido un creciente numero
de casos de afectacion craneal reportados en la literatura.
Estos casos de PMCH craneal muestran dos patrones ana-
tomicos definidos: uno localizado sobre la fosa posterior,
y otro con afectacion del SC. Miwa y cols.” discutieron la
relacidn entre la neuropatia craneal idiopatica recurrente
y los trastornos caracterizados por la inflamacion de la
duramadre como el STH y la PMCH, conectando estas
entidades debido a su naturaleza inflamatoria y al descono-
cimiento de su etiologia. Con todo esto, se puede concluir
que, el STH y la PMCH son enfermedades inflamatorias
del SC diagnosticadas por exclusién, y que se diferencian
Unicamente por unos criterios clinicos mas restringidos en
el caso del STH.

Aunque las caracteristicas patologicas del STH fueran
ya descritas por Tolosa!® en su trabajo original, el diagnds-
tico rara vez se basa en la confirmacién anatomopatoldgica
debido a la dificultad en la obtencion de muestras tisulares
en la region del SC. Los estudios de imagen, sin embargo,
si son utilizados para apoyar el diagndstico del STH y
excluir otras causas conocidas de SSC. Entre los diferentes
estudios que pueden ayudar en la evaluacion del SSC, la
RM es el mas valioso'. Las lesiones inflamatorias, por lo
general, muestran un agrandamiento del SC a costa de un
tejido isointenso en secuencias T1, e iso-hipointenso en
secuencias T2, con importante realce tras la administracion
de contraste que puede incluso presentar cola dural. Esta
imagen suele modificarse tras el empleo de terapia esteroi-
dea disminuyendo progresivamente, si bien de forma mas
lenta que los sintomas.

El meningioma es el tumor que con mas frecuencia
afecta al SC, y su presentacion en las pruebas de imagen
es similar a la descrita en las entidades de origen inflama-
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torio; por ello, el diagnostico diferencial suele basarse en la
respuesta a la terapia esteroidea, ya que mientras que en las
lesiones inflamatorias se produce una resolucion progresiva
objetivable clinica y radiolégicamente, la apariencia del
meningioma no variara con el tratamiento esteroideo. Otro
tumor que mas raramente se puede localizar en esta zona es
el linfoma, y en ese caso, si que podria haber respuesta a
los corticoides. Sin embargo, la respuesta es temporal, y en
un corto plazo de tiempo la enfermedad recurre. En nues-
tro caso, pese a que en un primer momento la lesiéon fue
etiquetada de meningioma del SC, habia ciertos aspectos
inhabituales en su historia natural que nos hicieron dudar
de su existencia. Por una parte, la paciente habia presentado
un episodio brusco de paresia del VI par y posteriormente
otro episodio sintomatico en forma de brote a partir del cual
se realizo el diagndstico; el curso de los sintomas observado
en esta paciente no se corresponde con la tipica historia de
los meningiomas, que es habitualmente de lenta progresion
sintomatica. Ademas, la RM realizada en el momento del
primer brote no mostraba lesién alguna, cuando en el caso
de un meningioma hubiera sido de esperar una lenta evolu-
cién en las pruebas de imagen’.

Aunque el diagndstico diferencial de los procesos
inflamatorios autolimitados del SC esté habitualmente
basado en la respuesta a la terapia esteroidea y en la rea-
lizacidon de diversas baterias de pruebas para descartar
cualquiera de las etiologias conocidas, nuestro caso ilustra
claramente la insuficiencia de este manejo cuando la his-
toria clinica es atipica. Esto podria apoyar la necesidad de
realizar biopsias con mas asiduidad, si bien no se debe olvi-
dar el riesgo inherente de morbilidad al manipular la zona
del SC. Al igual que en otros casos, el empleo del SPECT
fue muy qtil en nuestra paciente, ya que a diferencia de la
RM, permite diferenciar entre los dos grupos mds impor-
tantes de patologias en lo que a manejo se refiere -inflama-
cion vs tumor- evitando asi la biopsia.

Por ultimo, un hecho destacable en nuestra paciente
fue la anormal agresividad vascular que mostré el proceso
y que causo la obliteracion completa de la arteria cardtida
intracavernosa. Aunque ya en el primer trabajo de Tolosa'®
se reportd afectacidon vascular histologicamente demos-
trada, y en multiples estudios radioldgicos se describe la
presencia de estrechamientos y dilataciones vasculares en
el seno de lesiones inflamatorias del SC8, no hemos podido
encontrar ningun caso descrito con anterioridad en el que
la oclusion de la arteria carétida causada por una inflama-
cion autolimitada del SC fuera completa. Aunque al faltar
la verificacion histologica no se puede asegurar la natura-
leza de la oclusion, la progresiva estenosis de la carétida
unida a la persistencia de la obliteracién una vez resuelta la
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inflamacién sugerida por el cese de captacion de contraste
en RM, hace pensar que una fibrosis progresiva como res-
puesta al proceso inflamatorio fue la causa de la inusual
oclusion completa de la cardtida en nuestra paciente.
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