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Paquimeningitis hipertrófica autoinmune.  
Una entidad a tener en cuenta  
en la población pediátrica
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Resumen

Introducción: La paquimeningitis hipertrófica es un proceso poco frecuente en la población general, y mucho menos aún en la 
población pediátrica. Actualmente se está estudiando una posible base inmunológica, con las consiguientes implicaciones en su 
tratamiento.

Caso clínico: Se expone el caso de una paciente de 13 años de edad, con cefalea y afectación de los pares craneales con dicho 
diagnóstico, establecido mediante pruebas de imagen, y coexistencia de anticuerpos antineutrófilo citoplasmático con patrón mielo-
peroxidasa, con todo el estudio de extensión negativo.

Conclusión: El diagnóstico de dicha patología y su relación con la etiología autoinmune, aunque es poco frecuente, debe conside-
rarse, ya que las implicaciones en cuanto al tratamiento, pronóstico y evolución son muy importantes.
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Abstract 

Title: Autoimmune hypertrophic pachymeningitis. A disease to consider in childhood

Introduction: Hypertrophic pachymeningitis is an uncommon process in the population at large, and even less common among the 
paediatric population. A possible immunological basis is currently being studied, with the consequent implications for its treatment.

Clinical case study: The case described is that of a 13 year-old patient with headache and affected cranial nerves with the said 
diagnosis, reached through imaging tests and the coexistence of cytoplasmic anti-neutrophil antibodies with a myeloperoxidase pat-
tern, with the extension study entirely negative.

Conclusion: Diagnosis of the said pathology and its link with autoimmune aetiology, while infrequent, must be taken into consid-
eration, as the implications for treatment, prognosis and development are considerable.
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Introducción

La paquimeningitis hipertrófica es un infrecuente proceso inflamatorio crónico de la duramadre, ya sea de forma focal o difusa. Su 
expresión clínica generalmente incluye cefalea acompañada de déficit neurológico, debido a la compresión de estructuras adyacen-
tes1, y con menos frecuencia se observan crisis comiciales, psicosis o alteración del nivel de conciencia2. Etiológicamente se ha re-
lacionado con enfermedades infecciosas (enfermedad de Lyme, sífilis, tuberculosis, micosis, infección por HTLV-1), neoplásicas (car-
cinomatosis dural, linfomas, meningiomas) y un amplio espectro de enfermedades autoinmunes (artritis reumatoide, sarcoidosis, 
granulomatosis de Wegener, síndrome de Sjögren...). En la actualidad, gracias a los avances en el estudio inmunológico, existe un 
gran interés por establecer una posible base inmunológica en los casos hasta ahora calificados como idiopáticos3.
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Caso clínico

Se presenta el caso de una paciente de 13 años, sin antecedentes de interés, valorada por presentar una cefalea de características 
opresivas, de inicio brusco y 1 semana de evolución, asociada a náuseas, fotofobia y fonofobia, a cuyos síntomas se añadía en los últimos 
5 días una visión doble horizontal binocular. En la exploración física destacaba una parálisis del VI nervio craneal derecho, junto con hi-
poestesia en el territorio de la primera rama del V nervio craneal ipsolateral; el resto de la exploración neurológica resultó normal. 

Resultados

Ante la clínica descrita, se realizó una tomografía computarizada craneal, en la que no se observaron alteraciones significativas, y 
una punción lumbar con presión de apertura de 39 cmH2O. El resto de parámetros citobioquímicos resultaron normales (3 leucocitos, 
proteínas 22 mg/dL, glucosa 53 mg/dL sobre 86 mg/dL en suero). Ante la sospecha de hipertensión intracraneal, se inició tratamien-
to con acetazolamida, sin apreciarse mejoría. Se realizó una resonancia magnética cerebral, que mostraba un aumento de tamaño y 
una ocupación del seno cavernoso derecho en toda su longitud, que realzaba de forma homogénea con el contraste, asociado a un 
engrosamiento de las meninges que recubren el cavum de Meckel ipsolateral (figura 1), en probable relación con un síndrome de 
Tolosa-Hunt frente a una enfermedad tumoral del seno cavernoso. Se inició tratamiento con prednisona (en dosis de 1 mg/kg), con lo 
que se obtuvo una mejoría parcial. Se solicitó una tomografía computarizada por emisión de fotón único (MIBI) y una tomografía por 
emisión de positrones (FDG), ambas en el cerebro, que descartaron una etiología tumoral. En el estudio analítico destacaba la pre-
sencia de anticuerpos antineutrófilo citoplasmático con patrón mieloperoxidasa (MPO-ANCA), junto con determinaciones elevadas 
de anticuerpos antiestreptolisina O. El resto del estudio, incluidas las serologías, los cultivos de bacterias y micobacterias, la citolo-
gía y un amplio estudio en el líquido cefalorraquídeo, fue negativo. Se determinaron las subclases de IgG, todas ellas situadas en 
rango para la edad del paciente.

Habiendo descartado las etiologías descritas y con sospecha de paquimeningitis hipertrófica asociada a MPO-ANCA, se inició 
tratamiento corticoideo en 5 megadosis (1 g) y una posterior pauta descendente, con lo que se logró una mejoría inicial pero apareció 
una corticodependencia posterior, por lo que se asociaron 6 ciclos de ciclofosfamida mensual, con una clara mejoría clínica y radio-
lógica posterior de la paciente (figura 2), que permanecía asintomática a los 6 meses de la retirada de los corticoides. 

Discusión

Cada vez más datos apuntan a la base autoinmune de los procesos inflamatorios, como la paquimeningitis hipertrófica4,5. Actualmen-
te se relaciona con trastornos autoinmunes dentro del espectro de la enfermedad relacionada con IgG46, PR3-ANCA y MPO-ANCA 
como forma localizada de vasculitis7.

Figura 1 Figura 2
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En los casos asociados a MPO-ANCA se constata una predominancia en mujeres mayores de 60 años, asociado en un porcentaje 
elevado a la patología otorrinolaringológica (sinusitis crónica, otitis media, mastoiditis) y en más del 80% a un diagnóstico de granu-
lomatosis con poliangeítis (clásicamente enfermedad de Wegener); estas formas son generalmente localizadas y presentan un mejor 
pronóstico a largo plazo que las asociadas a PR3-ANCA. Además, desde el punto de vista terapéutico, se ha descrito una mayor efi-
cacia de la combinación de corticoterapia con ciclofosfamida que en el resto de paquimeningitis autoinmunes8. En el caso descrito 
llama la atención la edad de la paciente, lo que puede complicar el diagnóstico en el momento inicial, ya que no es una patología 
frecuente en dicha franja etaria. 
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