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REPORTE DE CASO

Paquimeningitis espinal hipertrofica idiopatica: un desafio
diagnostico. Reporte de caso

Idiopathic hypertrophic spinal pachymeningitis: a diagnostic
challenge. Case report

César A. Aimenddrez-Sanchez, Carlos Morales-Valencia*®, Leonardo Alvarez-Vézquez,
Arturo de J. Gdmez-Cano y Antonio Sosa-Ndjera
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Meéxico

Resumen

La paquimeningitis espinal hipertrofica es una enfermedad rara. Puede ser idiopdtica o secundaria a otras enfermedades.
La caracteristica principal es la inflamacion crdnica e hipertrofia de la duramadre espinal con déficits neuroldgicos resultantes
como alteraciones a nivel sensitivo y motor. El tratamiento mediante descompresion quirdrgica aunado a esteroides sistémicos
tiene un impacto positivo. El objetivo es reportar un caso clinico de paquimeningitis espinal hipertrdfica, ya que es una
entidad extremadamente rara y poco conocida. Paciente de sexo femenino de 65 afios, que inicia su padecimiento el 1 de
agosto del 2022, con dolor en regién dorsal de tipo punzante, sin irradiaciones, sin predominio de horario. Tres meses
posteriores al inicio de su padecimiento actual se agrega disminucion de la fuerza en miembro pélvicos bilaterales 3/5, asi
como hipoestesia en miembros pélvicos. Se solicita resonancia magnética contrastada de columna, se revisan todas las
secuencias en donde resalta en secuencia T1 contrastada lesion que genera estrechamiento a nivel de columna toracica
con aumento de volumen y refuerzo al medio de contraste desde T2 hasta T10 en region medular anterior y posterior. Se
obtiene biopsia de la lesidn, la cual en reporte de patologia se concluye como paquimeningitis espinal hipertrofica, y se
inicia de forma inmediata tratamiento con esteroides. La paquimeningitis espinal hipertréfica es una entidad extremadamente
rara, en la que existe poca informacion publicada en la literatura. Por lo que es de importancia realizar el diagndstico oportuno
para seleccionar el tratamiento mds adecuado para los pacientes.
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Abstract

Hypertrophic spinal pachymeningitis is an unusual disease. It may be idiopathic or secondary to other diseases. The main
characteristics are chronic inflammation and hypertrophy of the spinal dura mater, with resulting neurological deficits such
as sensory and motor alterations. Treatment by surgical decompression combined with systemic steroids has a positive impact.
The objective is to report a clinical case of hypertrophic spinal pachymeningitis since it is an extremely rare and little-known
entity. A 65-year-old female patient, whose condition began on August 1, 2022, with stabbing pain in the dorsal region, without
irradiation, without predominance of time. Three months after the onset of his current condition, there was a decrease in
strength in bilateral pelvic limbs 3/5, as well as hypoesthesia in the pelvic limbs. Contrast-enhanced magnetic resonance
imaging of the spine is requested; all sequences are reviewed where the contrast-enhanced T1 sequence highlights a lesion
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that generates narrowing at the level of the thoracic spine with an increase in volume and enhancement of contrast medium
from T2 to T10 in the anterior and posterior spinal region. A biopsy of the lesion was obtained, which in the pathology report
was concluded as hypertrophic spinal pachymeningitis and treatment with steroids was started immediately. Hypertrophic
spinal pachymeningitis is an extremely rare entity, and there is scarce information published in the literature about it. Therefore,
making a timely diagnosis to select the most appropriate treatment for patients is important.

Keywords: Hypertrophic spinal pachymeningitis. Spinal cord. Meningioma. Upper motor neuron.

Introduccion

La paquimeningitis espinal hipertréfica es un tras-
torno inflamatorio poco comun que causa fibrosis difusa
crénica y engrosamiento de la duramadre'. Es un diag-
nostico de exclusion, se deben explorar diversas enti-
dades patolégicas como causa de los sintomas?,
incluyendo sarcoidosis?®, artritis reumatoide* granuloma-
tosis de Wegener®, enfermedades metabdlicas®, tuber-
culosis, meningitis fungica y meningitis meningocdcica.
Por lo tanto, se requiere un estudio exhaustivo para
demostrar la etiologia idiopatica del proceso de la enfer-
medad’. La paquimeningitis espinal hipertréfica puede
ocurrir en cualquier parte del eje craneoespinal desde
el cerebro hasta la médula espinal. La forma espinal de
la paquimeningitis espinal hipertréfica clinicamente se
presenta con debilidad, ataxia y pérdida sensorial
debido a la compresidn de las estructuras circundantes
y es una de las causas raras de radiculomielopatia. La
mayoria de los casos de paquimeningitis espinal hiper-
trofica requieren descompresion quirtirgica para preve-
nir complicaciones y recaidas neuroldgicas®.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de la séptima década de
la vida, sin antecedentes de importancia, que inicia su
padecimiento el primero de agosto del 2022, con dolor
en region dorsal de tipo urente, sin predominio de hora-
rio. Tres meses posteriores al cuadro inicial se agrega
disminucion de la fuerza en miembros pélvicos bilate-
rales. A la exploracién fisica, escala de coma de
Glasgow de 15 puntos, pupilas 2 mm isocdricas nor-
morreflécticas, funciones mentales superiores integras.
Motor: normotdnica, normotréfica, fuerza en miembros
superiores C4,C5,C6,C7,C8,T1 5/5 bilateral en la escala
de Daniels, asi como en miembros pélvicos en los
miotomos L1,L2,L.3,L4,5,S1 3/5 en la escala de Daniels.
Reflejo bicipital, tricipital y estilorradial bilateral ++/++++,
reflejo rotuliano, aquileo, bilateral +++/++++. Respuesta
plantar extensora bilateral. Sensibilidad exteroceptiva
y propioceptiva comprometida a nivel de T5. Sin pér-
dida del control de esfinteres. La paciente se mantuvo

afebril durante su estancia hospitalaria. En cuanto a
sus laboratorios, no se evidencid leucocitosis (recuento
de gldbulos blancos 6.7 células/mmd). La velocidad de
sedimentaciéon globular se encontraba elevada, con
49 mm/h, asi como el nivel de proteina C reactiva tam-
bién estaba elevado, 38 mg/l. Pruebas seroldgicas
para VIH y VDRL negativas. El factor reumatoide fue
25 Ul/ml (normal: < 20 Ul/ml), la inmunoglobulina (Ig)
G fue 3,650 mg/dl (normal: 700-1600 mg/dl), la IgA fue
887 mg/dl (normal: 70-400 mg/dl) y la IgM fue de
75 mg/dl (normal: 40-230 mg/dl). No se evidencio ele-
vacion del anticuerpo anti-SS-A, ni de los anticuerpos
antinucleares. No hubo elevacién de otros autoanti-
cuerpos. La funcién hepatica y renal eran normales.
Se realiza resonancia magnética simple y contrastada
de columna total. En secuencia T1 contrastada se
observa lesién a nivel de columna toracica con aumento
de volumen y refuerzo al medio de contraste desde T2
hasta T10 en regién medular anterior y posterior. En
cortes axiales se observa compresiéon medular extrin-
seca marcada a nivel de T5 a T6, por lo que se sos-
pecha de una meningioma espinal (Fig. 1). Se decide
realizar tratamiento quirdrgico mediante abordaje tora-
cico posterior, artrodesis posterior T4-T7 con tornillos
transpediculares, laminectomia T5-T6, durotomia, toma
de biopsia y duroplastia, colocacién de barras lateral
y crosslink. Se envia pieza a patologia con reporte
de paquimeningitis espinal hipotréfica idiopatica
(Fig. 2), por lo que se decide iniciar tratamiento por
medio de esteroides. A su egreso, se envia a la
paciente a fisioterapia y rehabilitaciéon. Se da segui-
miento de forma periddica en consulta externa
durante 11 meses. La paciente actualmente presenta
mejoria de la fuerza en miembros pélvicos 5/5 en la
escala de Daniels, sin mostrar déficit neuroldgico
agregado hasta el momento.

Discusion
Esta enfermedad puede tener afectacion intracraneal

y espinal. La forma espinal es extremadamente rara y
puede estar asociada con mielopatia, radiculopatia o
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Figura 1. Resonancia magnética en corte axial en secuencia T1 a nivel de T5-T6 donde se evidencia lesion intradural
extramedular que genera compresion medular (izquierda) y sagital (derecha) donde se observa a nivel de columna
tordcica con aumento de volumen y refuerzo al medio de contraste desde T2 hasta T10 en region medular anterior y

posterior.
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Figura 2. El examen histopatoldgico de la masa dural
mostro fibrosis extensa con infiltrado linfoplasmocitico
en la tinciéon con hematoxilina y eosina.

ambas. Esta enfermedad se incluye en el espectro de
enfermedades relacionadas con 1gG4, que cursan con
fibrosis difusa combinada con infiltracion linfoplasmoci-
tica rica en células plasmaticas tisulares positivas para
IgG4°. El diagnéstico de la paquimeningitis espinal hiper-
tréfica suele ser dificil aun con un abordaje imagenold-
gico como la resonancia magnética, y la mayoria de los
casos requieren un diagndstico histopatolégico.

Los signos y sintomas de la hipertrofia espinal hiper-
trofica se desarrollan gradualmente desde la compre-
sién de la raiz nerviosa hasta la compresion de la
médula espinal, y casi todos los pacientes experimen-
tan paraparesia progresiva'’'?,

La resonancia magnética es la modalidad de diag-
ndstico mas Util para la hipertrofia espinal idiopatica' .
La lesion es caracteristicamente hipointensa en image-
nes potenciadas en T2 con realce de contraste en T1.
Sin embargo, diferenciar la hipertrofia espinal idiopatica
de un absceso epidural o un tumor espinal es dificil
basandose Unicamente en las imagenes sin una biop-
sia dural 0 una cirugia de extirpacién'.

La prueba diagnostica de referencia para estos
casos es una biopsia abierta de la duramadre engro-
sada. Sin embargo, la biopsia con mayor frecuencia
identifica cambios inflamatorios durales inespecificos,
incluyendo células plasmaticas, células gigantes, neu-
tréfilos, eosindfilos y linfocitos'®6,

Se ha recomendado la descompresion quirdrgica para
aliviar los sintomas y secuelas neuroldgicas con una
descompresion definitiva de la médula espinal'®. La
mayoria de los casos de hipertrofia espinal idiopatica
muestran una mejoria radical y menos susceptibilidad a
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la recaida cuando se combinan descompresion quirdr-
gica y esteroides de pulso postoperatorios. La terapia
postoperatoria con corticosteroides también es eficaz
para controlar la lesién hipertrofica residual, particular-
mente cuando la lesion se localiza en el espacio ven-
tral’®. Algunos estudios han propuesto otras opciones de
tratamiento como radioterapia, metotrexato, ciclofosfa-
mida o tratamiento empirico, terapia antituberculosa. Sin
embargo, la eficacia de tales terapias atin no est4 clara®.

Conclusion

La paquimeningitis espinal hipertréfica es una causa
rara de engrosamiento dural que se manifiesta con
sintomas neuroldgicos progresivos cronicos. En la
resonancia magnética, los hallazgos de una masa
extramedular que se extiende sobre multiples niveles
vertebrales, sefial fuertemente hipointensa en secuen-
cia ponderada T2, y un patron de realce intenso de los
margenes periféricos son sugestivos del diagnostico.
Consideraciones de diagndstico diferencial, como un
hematoma epidural, absceso epidural, tumor espinal y
osificacion del ligamento longitudinal posterior
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