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RESUMEN
La paquimeningitis hipertrófica es un trastorno de la
duramadre que origina engrosamiento focal o difuso.
Se presenta predominantemente en enfermedades
autoinmunes, neoplásicas e infecciosas. Cuando no
es posible establecer la causa se conoce como
paquimeningit is  h ipertróf ica idiopática (PHI).
Clínicamente existe afección de nervios craneales, sín-
tomas cerebelosos y paraparesia. Las características
por imagen incluyen un aspecto isodenso (tomografía
axial computada) o hipointenso (resonancia magné-
tica nuclear) con gran realce a la administración de
contraste y un grosor meníngeo superior a 2 mm. El
tratamiento está dirigido a la causa y cuando se con-
sidera la PHI, el manejo con esteroides o metotrexato
a dosis bajas puede ser útil.

Palabras clave:  Paquimeningit is  h ipertróf ica,
granulomatosis de Wegener, resonancia magnética.

Hypertrophic Pachymeningitis

ABSTRACT
Hypertrophic pachymeningitis is a disorder of the
duramater that causes focal or diffuse thickening. It
occurs predominantly in autoimmune, neoplastic and
infectious diseases. When the cause is not possible to
be established this condition is known as idiopathic
hypertrophic pachymeningitis (IHP). Clinically there is
involvement of cranial nerves, cerebellar symptoms and
paraparesis. The imaging features include isodense
(computed tomography scan) or hypointense
(magnetic resonance imaging) appearance with
great enhancement after the administ rat ion of
contrast, as well as meningeal thickness exceeding 2
mm. Treatment is focused to correct the cause, and
when consider ing IHP, steroids or low-dose
methotrexate could be useful.

Key words: Hypertrophic pachymeningitis, Wegener’s
granulomatosis, magnetic resonance.

REVISIÓN NEUROLÓGICA

INTRODUCCIÓN

La paquimeningitis hipertrófica (PH) es un tras-
torno neurológico de espectro clínico variado que
es debido al engrosamiento difuso o localizado de la
duramadre, con o sin inflamación asociada. La pri-
mera descripción de la enfermedad fue hecha por
Charcot en 1869, como “un proceso en el que las
leptomeninges vecinas siempre sufren, y se tornan
opacas y engrosadas”.1

De acuerdo con el sitio de afección se distingue
una forma espinal, craneal y cráneo-espinal.2 Las ca-
racterísticas clínicas son variadas, de acuerdo con
su localización, pero las más comunes son la cefalea
crónica y afección de nervios craneales. Esta última
es guía diagnóstica e incluye hipoacusia sensitiva,
papiledema, neuropatía óptica, nistagmo, diplopía y
paresia facial. Puede existir, asimismo, ataxia
cerebelosa y paraparesia progresiva.3

Las causas de PH son diversas e incluyen infeccio-
nes, infiltración neoplásica, enfermedades
autoinmunes, efectos tóxicos de fármacos y otras

que se anotan en la tabla 1. Cuando no se puede de-
terminar la causa del engrosamiento paquimeníngeo
se conoce como paquimeningitis hipertrófica
idiopática (PHI).4,5

El engrosamiento difuso de la duramadre típica-
mente afecta la tienda del cerebelo, la hoz del cere-
bro y la meninges prepontinas, pudiendo extender-
se al conducto auditivo interno, orbitas y médula
espinal. Tiende a ser bilateral. El grosor es mayor a 2
mm pudiendo llegar hasta 1 cm.11

CARACTERÍSTICAS EN RESONANCIA MAG-
NÉTICA (FIGURAS 1 - 4)

• T1 isodenso al tejido cerebral. Puede apreciar-
se alteración estructural de las cisternas de la
base.1,3,4

• T2 discretamente hiperintenso al tejido cere-
bral. Puede existir edema en el tejido cerebral
adyacente por congestión venosa.1,3

• T1+ Gadolinio. Realce homogéneo de grosor
mayor de 2 mm continuo.3,4
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Tabla 1
Causas de paquimeningitis hipertrófica2,6-15

Infecciones

Enfermedad de Lyme
Sífilis
Tuberculosis
Infecciones por hongos
Cisticercosis
Pseudomona
HTLV 1

Neoplásicas

Carcinomatosis meníngea
Linfoma
Meningioma

Inmunológicas

Granulomatosis de Wegener
Artritis reumatoide
Sarcoidosis
Enfermedad de Behçet
Síndrome de Sjögren
Arteritis de la temporal
Poliangeítis microscópica
Condición ANCAs (+)
Fibroesclerosis multifocal

Misceláneas

Hipotensión intracraneal
Mucopolisacaridosis
Administración intratecal de fármacos

Paquimeningitis hipertrófica idiopática

Figura 1. Mujer de 64 años de edad, con historia de ocho años de pérdida progresiva de audición, cinco años con cefalea, dos años con pérdida
progresiva de visión. Se presentó con falla renal. Su diagnóstico final fue poliangeitis microscópica. Fue tratada con bolos de metilprednisolona y
ciclofosfamida. Secuencias de IRM T1+ Gadolinio mostrando realce paquimeníngeo >2 mm con predominio en fosa posterior y lóbulos parietal y
occipital: A. plano axial. B. Plano coronal. C. Plano sagital.

A CB

CARACTERÍSTICAS EN TOMOGRAFÍA (FI-
GURA 2)

Engrosamiento dural difuso isodenso al tejido ce-
rebral que realza uniformemente a la administra-
ción de contraste, ocasionalmente pueden encon-
trarse las meninges espontáneamente hiperdensas
en relación con calcificación.1,3,4

DIAGNÓSTICO

La resonancia magnética es el estudio que eviden-
cia mejor la patología, la búsqueda etiológica debe
ser individualizada y debe incluir al menos radiografía
de tórax, velocidad de sedimentación globular,
anticuerpos antinucleares, anticuerpos anticitoplasma
de neutrófilo (ANCAs), punción lumbar para búsque-
da de infecciones e infiltración neoplásica.1 Cuando
el diagnóstico es incierto puede requerir de biopsia
meníngea.3,4

TRATAMIENTO

El tratamiento está dirigido a la causa, aunque en
algunas ocasiones se puede requerir de manejo adi-
cional de la paquimeningitis propiamente dicha.1

Cuando se desconoce la causa y se concluye en PHI,
es razonable iniciar un curso empírico de esteroides
a dosis crecientes. Cuando no ocurre respuesta, al
menos parcial, a dosis máximas en un plazo de tres a
seis meses, se ha recomendado el uso de
metotrexato a dosis bajas. Este tratamiento fue pro-
puesto para esta condición con éxito por primera
vez en el 2006 por Ruiz-Sandoval, et al., con un esque-
ma semanal subcutáneo de metotrexato a dosis ba-
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Figura 3. Mujer de 48 años de
edad, tratada por mieloma múlti-
ple en vigilancia. Se presentó por
síndrome de cauda equina. Se de-
mostró infiltración meníngea por
mieloma IgA (mielomatosis
meníngea): A. IRM T1 Sagital +
Gadolinio que muestra infiltra-
ción paquimeningea medular. B.
Acercamiento del cono medular.
C. Examen citológico del líquido
cefalorraquídeo con infiltración
por células plasmáticas.

A

B

C

Figura 2. Hombre de 29 años de edad,
con diagnóstico de granulomatosis de
Wegener, se presentó con crisis
convulsivas sin afección de nervios
craneales. Recibió tratamiento
esteroideo y ciclofosfamida: A.
Tomografía de cráneo simple con
hiperdensidad espontánea de tienda
del cerebelo. B. IRM T1 + gadolinio
axial con realce difuso de meninges,
de predominio posterior.

A B

Figura 4. Hombre VIH (+) de 20 años de edad, con diagnóstico conocido de coccidiodomicosis pulmonar. Se presenta con papiledema, diplopía y
síndrome piramidal bilateral. LCR con una concentración de proteínas de 2240 mg/dL. Se identificó más tarde coccidiodomicosis meníngea. Se
manejó con fluconazol, anfotericina B y posaconazol en diferentes periodos: A y B. IRM T1 + Gadolinio en cortes cortes sagital (A) y coronal (B) con
reforzamiento paquimeníngeo basal, dilatación ventricular bilateral. C. Líquido cefalorraquídeo xantocrómico que se aglutina espontáneamente,
resistiendo la gravedad, debido a hiperproteinorraquia (síndrome de Froin).

A B
C
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jas (12.5 mg/sem).13 No obstante, se ha descrito tam-
bién que dosis bajas de metotrexato por vía oral
podrían ser igualmente efectivas (y más cómodas en
su administración), tanto en adultos, como en ni-
ños.14,15
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