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Resumen

Introduccion: La paquimeningitis hipertréfica es una enfermedad inusual y multicausal que se caracteriza por
un engrosamiento de la duramadre, secundario a un proceso inflamatorio crénico. Las manifestaciones clinicas
dependen del lugar de la afectaciéon neurolégica. Para el diagndstico se requiere integrar aspectos clinicos, de
laboratorios, imagenoldgicos y en ocasiones biopsia meningea. El tratamiento es segun la etiologia, siendo los
corticoides los medicamentos de primera linea.

Descripcion del caso: hombre de 67 afos, con un cuadro clinico progresivo de tres afos de evolucién consistente
en cefalea intermitente, disminucion de la agudeza visual, desorientacién temporoespacial, depresién y trastorno
de la marcha. Se realizé una puncién lumbar que evidencié una prueba no treponémica reactiva y se solicité una
resonancia magnética nuclear de cerebro con hallazgo de engrosamiento paquimeningeo frontotemporal derecho
y de nervios Opticos. Se le diagnosticé paquimeningitis hipertréfica secundaria a neurosifilis. Se dio tratamiento
con antibioticoterapia y corticoesteroide. El paciente evolucion6 de forma desfavorable y fallecié.

Conclusion: Esta es una de las pocas presentaciones de caso de paquimeningitis hipertréfica causada por neurosi-
filis, la cual aporta informacién importante a la literatura. En ausencia de una deteccidon temprana, tratamiento
oportuno y adecuado, el curso clinico de la patologia estd marcada por un deterioro neurolégico progresivo,
pérdida de la visidn e inclusive estatus convulsivo, dejando secuelas irreversibles e incluso puede progresar hasta
la muerte.
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Post-Neurosyphilis Hypertrophic Pachymeningitis: Case Report
Abstract

Introduction: hypertrophic pachymeningitis is an unusual and multicausal disease, which is charac-
terized by a thickening of the dura mater secondary to a chronic inflammatory process; clinical ma-
nifestations depend on the site of neurological involvement. To make the diagnosis, it is necessary to
integrate clinical, laboratory, imaging aspects and sometimes meningeal biopsy. Treatment depends
on the etiology, with corticosteroids being the first-line medications.

Case description: the case of a 67 year old man is presented, with a progressive clinical picture
of 3 years of evolution consisting of intermittent headache, decreased visual acuity, temporospatial
disorientation, depression and gait disorder. A lumbar puncture was performed, which showed a re-
active non-treponemal test, and a nuclear magnetic resonance imaging of the brain was requested,
revealing right fronto-temporal pachymeningeal thickening and optic nerves; hypertrophic pachyme-
ningitis secondary to neurosyphilis was diagnosed. Treatment was given with antibiotic therapy and
corticosteroid. The patient had an unfavorable evolution and died.

Conclusion: this is one of the few case reports of hypertrophic pachymeningitis caused by neu-
rosyphilis, which contributes important information to the literature. In the absence of early detec-
tion, timely and adequate treatment, the clinical course of the pathology is marked by progressive
neurological deterioration, loss of vision and even seizure status, leaving irreversible sequelae, which
can progress to death.

Keywords: meningitis; neurosyphilis; diseases of the optic nerve; dura mater.
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Paquimeningite hipertréfica pds-neurossifilis: apresentacao de caso
Resumo

Introducao: A paquimeningite hipertréfica é uma doenga incomum e multicausal caracterizada por
um espessamento da dura-mater, secundario a um processo inflamatdrio crénico. As manifestacoes
clinicas dependem do local do comprometimento neurolégico. O diagndstico requer a integracdo de
aspectos clinicos, laboratoriais, de imagem e, as vezes, biépsia meningea. O tratamento é de acordo
com a etiologia, sendo os corticosteroides os medicamentos de primeira linha.

Descricao do caso: Homem de 67 anos, com um quadro clinico progressivo de trés anos de duracéo,
consistindo em cefaleia intermitente, diminuicdo da acuidade visual, desorientacdo temporo-espacial,
depressao e disturbios de marcha. Foi realizada uma puncao lombar que mostrou um teste néao tre-
ponémico reativo e uma ressonancia magnética cerebral que evidenciou espessamento paquimenin-
geo frontotemporal direito e dos nervos 6pticos. Foi diagnosticado com paquimeningite hipertréfica
secundaria a neurosifilis. Foi tratado com antibioticoterapia e corticosteroides. O paciente teve uma
evolucao desfavoravel e faleceu.

Conclusao: Este é um dos poucos casos relatados de paquimeningite hipertréfica causada por neu-
rosifilis, o que contribui com informacdes importantes para a literatura. Na auséncia de deteccdo
precoce, tratamento oportuno e adequado, o curso clinico da patologia é marcado por um deterioro
neuroldgico progressivo, perda de visao e até mesmo status convulsivo, deixando sequelas irreversi-
veis e podendo progredir até a morte.

Palavras-chave: meningite; neurosifilis; doencas do nervo éptico; dura-mater.
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INTRODUCCION

La paquimeningitis hipertréfica (PH) es una pato-
logia rara, caracterizada por un engrosamiento de
la duramadre craneal o espinal de manera locali-
zada o difusa secundaria a un proceso inflama-
torio crénico. Se han documentado pocos casos
en la literatura y se ha estimado una prevalencia
de 0,949 por cada 100000 habitantes (1,2). La
etiologia es multicausal y se han descrito casos de
origen reumatolégico, neoplasico, inmunolégico,
infeccioso e idiopatico (3).

Las manifestaciones clinicas dependen del lugar
de la afectacién neuroldgica, ya sea craneal, cra-
neoespinal y espinal, con formas asintomaticas o
incluso alteraciones neuroldgicas severas (4). Para
realizar el diagndstico se requiere integrar aspec-
tos clinicos, de laboratorios e imagenolégicos vy,
en ocasiones, es necesario realizar una biopsia
meningea (1).

El tratamiento depende de la etiologia. Se ha
documentado que los corticoides son medica-
mentos de primera linea; sin embargo, se han
documentado casos en que se requiere manejo
quirdrgico descompresivo (1,4-5). El diagnésti-
co temprano y el manejo oportuno puede evitar
dafnos permanentes y mejorar el pronéstico de la
patologia (1). Asi, el objetivo de este trabajo fue
describir un caso de paquimeningitis secundario
a neurosifilis.
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DESCRIPCION DEL CASO

El caso corresponde al de un hombre de 67 afos
de edad, con antecedentes de una neuritis 6ptica
bilateral y una PH de etiologia no estudiada, sin
otro antecedente personal o familiar de impor-
tancia. Comenzo con un cuadro clinico progresivo
de 3 anos de evolucién consistente en cefalea in-
termitente, disminucién de la agudeza visual, de-
sorientacién temporoespacial, depresion y tras-
torno de la marcha, llegando a la dependencia
grave de actividades de vida diaria, motivo por el
cual fue trasladado a un centro asistencial.

En el examen fisico de ingreso se encontré des-
orientado en tiempo y espacio, memoria con
fallas multidominio, test de Montreal Cognitive
Assessment (MOCA) de 12/30 puntos, lenguaje
bradilalico poco coherente, disminucién marcada
de la agudeza visual bilateral, fuerza muscular
generalizada disminuida (4/5) segun la escala
de Daniels con espasticidad leve, hiperreflexia y
apraxia de la marcha. Dado lo anterior, se decidi6
hospitalizar.

En el primer dia de hospitalizacion se le realizaron
pruebas de quimica sanguinea (glucemia, creati-
nina, nitrégeno ureico en sangre, bilirrubinas, io-
nograma y transaminasas), que mostraron resul-
tados normales; asi mismo, antigeno para SARS-
CoV-2 y virus de la inmunodeficiencia humana
(VIH) no reactivo, prueba VDRL (venereal disease
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research laboratory) en suero positivo, anticuer-
pos antinucleares (ANA) negativos, anticuerpos
nucleares extraibles (ENA) negativos, anticuerpos
anticitoplasma de neutréfilos (ANCA) C y P ne-
gativos, complementos C3 y C4 no consumidos,
proteina C reactiva y velocidad de sedimentacién
globular sin alteracién.

En el segundo dia de hospitalizacién se le realizé
una puncioén lumbar (PL) que evidencié una ligera
pleocitosis mononuclear con proteinorraquia y
un VDRL reactivo 1:24 diluciones (tabla 1).

Con estos resultados se diagnosticé neurosifi-
lis y se inici6 manejo con penicilina cristalina (4
millones de unidades por via endovenosas cada
4 horas durante 14 dias) y prednisolona (50 mg
cada dia por via oral). Se solicité una resonancia
magnética nuclear (RMN) de cerebro con hallazgo
de engrosamiento difuso marcado paquimenin-
geo frontotemporal derecho, tienda de cerebelo
y de nervios 6pticos. Se diagnosticé PH causada
por neurosifilis (figura 1).

182

Tabla 1. Caracteristicas del liquido cefalorraquideo

Caracteristicas Resultados Valor normal
Citoquimica de LCR
Glucosa LCR 37 mg/dl >60% de glucemia
Proteinas 70 mg/dl 35-45 mg/dl
Citologico de LCR
Color Incoloro Incoloro
Aspecto Transparente Transparente
Hematies 0/U1 0/U1
Leucocitosis 5 x mm® <5 x mm?®
Mononucleares 5 x mm? <5 x mm®
Examen microbiologico
VDRL Rez.icti\.fo 1:24 No reactivo
diluciones
Tinta china Negativo Negativo
Tincién de GRAM Negativo Negativo
Test de ADA Negativo Negativo
PCRTB Negativo Negativo
Film Array LCR Negativo Negativo
Cultivo para Negativo Negativo

bacterias

Quimica sanguinea

Glucosa en suero 91 mg/dl 70 a 100 mg/dl

LCR: liquido cefalorraquideo; ADA: adenosina desaminasa;
PCR TB: reaccién en cadena de la polimerasa para Mycobac-
terium tuberculosis; Film Array LCR: reaccién en cadena de la

polimerasa para multiples patégenos.
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Figura 1. Resonancia magnética nuclear de cerebro con contraste. A). Secuencia T2: hiperinten-
sidad por engrosamiento meningeo infratentorial de tienda de cerebelo en forma ovoidea. B)
Secuencia T2: hiperintensidad por engrosamiento meningeo frontotemporoparietal. C)
Secuencia T2: hiperintensidad por engrosamiento meningeo que afecta los nervios épticos
en el segmento infraorbitario distal y del canalicular. D) Secuencia Flair con hiperintensidad
por engrosamiento meningeo de los nervios 6pticos en su segmento infraorbitario anterior
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Al cuarto dia de la hospitalizacién el paciente
presentd un estatus convulsivo mioclénico refrac-
tario, evidenciado por clinica y videotelemetria.
Requiri6 manejo en la unidad de cuidados in-
tensivos con soporte ventilatorio e infusion de
midazolam (5 mg endovenoso por hora) y acido
valproico (500 mg endovenoso cada 8 horas). Al
sexto dia de hospitalizacion se solicité control de
videotelemetria con evidencia de estatus suprar-
refractario. El paciente presenté una evolucién
desfavorable y al decimosegundo dia de hospital-
izacion fallecié.

La presente investigacion tuvo en cuenta la Ley
1581 de 2012, la cual alude a la proteccién de
datos personales (6). Se solicito el consentimiento
informado por escrito, que aceptoé y firmo el fa-
miliar responsable del sujeto para la publicacién
del caso, teniendo en cuenta el estado cognitivo
del paciente.

DISCUSION

La PH es una patologia inusual, caracterizada
por un engrosamiento de la duramadre craneal
o espinal de manera localizada o difusa secun-
daria a un proceso inflamatorio crénico (1,6). Las
causas son multiples, pero la mas comun es de
origen idiopatico, seguida de vasculitis secun-
daria a ANCA. También se han informado casos
de tuberculosis,
co, sindrome de Sjogren, artritis reumatoidea,

lupus eritematoso sistémi-
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granulomatosis de Wegener, fibroesclerosis
multifocal, sarcoidosis, arteritis temporal, car-
cinomatosis meningea, linfoma, enfermedad de
Lyme, infeccién por VIH y neurosifilis, que tiene

pocos casos descritos en la literatura (2,7-10).

La enfermedad tiene tres maneras de presentacion
clinica, segun la ubicacién: espinal, craneoespinal
y craneal. Esta Ultima es la mas frecuente (79 %)
y predomina en el sexo masculino y edad por
encima de los 50 afos (4,11,12). Se ha docu-
mentado que el sintoma mas comun es la cefalea
(92 %), seguida por la afectacién de los nervios
craneales, siendo el mas afectado el nervio éptico
(25%), que se manifiesta con alteracién de la
vision. Otras presentaciones menos frecuentes
son la pérdida de la audicién, alteracion de la
conciencia, pérdida de la fuerza, ataxia, alter-
acion sensorial y convulsiéon (7,11,13-15).

Los exdmenes de laboratorio en sangre dependeran
de la etiologia de la PH. Los ANCA y la inmuno-
globulina IgC4 son los mas reconocidos para des-
cartar vasculitis autoinmunes, ANA, ENA y factor
reumatoideo para estudiar enfermedades reuma-
toldgicas (lupus eritematoso sistémico, sindrome
de Sjogren o artritis reumatoidea). Los laborato-
rios de VIH y VDRL buscan etiologia infecciosa
(sida y sifilis). Otros laboratorios que pueden ser
inespecificos son el conteo de glébulos blancos
en la sangre, el cual se puede presentar en un
57 % de los casos, la proteina C reactiva en un
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79% y la velocidad de sedimentacién globular en
un 87% (1,7,8).

Los hallazgos mas frecuentes del liquido cefalorra-
quideo son la hiperproteinorraquia y la pleocitosis
de predominio linfocitario; sin embargo, se puede
detectar un resultado normal u otros datos rele-
vantes como un VDRL reactivo, que confirma la
patologia de la neurosifilis (9).

Dentro de los estudios de imagenologia, la RMN
puede mostrar en el tejido cerebral en T1 isoden-
so alteraciones estructurales en las cisternas de
la base; en T2 hipertenso, hallar edema, y con
gadolinio (medio de contraste) T1, documentar
un realce mayor de 2 milimetros, que evidencia-
ria un engrosamiento de la duramadre en todos
los casos (4). En la PH idiopatica y en la meningi-
tis tuberculosa, la fosa posterior es la de mayor
compromiso; en la vasculitis autoinmune es en el
I6bulo frontal, parietal, occipital, y en la neurosifilis,
el reporte de caso muestra un engrosamiento difuso
marcado paquimeningeo frontotemporal derecho,
tienda de cerebelo y de nervios épticos (7,10).

La biopsia dural es considerada el test de refe-
rencia para el diagndstico etioldgico de la PH. Se
realiza en casos dudosos que requieren su confir-
macioén y excluir otras causas de la enfermedad.
Se han documentado hallazgos caracteristicos de
fibrosis meningea, células plasmaticas e infiltrado
linfocitario (11).

Volumen 10 ¢ Ndmero 2 ¢ Julio - Diciembre 2023 ¢ ISSN 2389-7325 ¢ e-ISSN: 2539-2018

Revista Investigacién en Salud Universidad de Boyaca

El tratamiento estd enfocado segun la causa. La
terapia con corticoides es la opcién farmacolé-
gica de primera linea; sin embargo, usualmente,
lleva a una mejoria temporal de los sintomas. En
la literatura se ha documentado que la tasa de
recurrencia es del 16% de los casos, los cuales
se controlan mejor con la administracién de un
corticoide seguido de inmunosupresores, como
ciclofosfamida y azatioprina. Al igual, se han re-
portado beneficios a largo plazo con rituximab
(bioldgico) (4,12). El manejo quirdrgico se limita
a casos con déficit neuroldgico severo y que no
responda a medicamentos (5).

Un diagndstico temprano, asi como un manejo
oportuno y adecuado, se asocia con un menor
riesgo de secuelas neuroldgicas, especialmente
las neurooftalmolégicas, que mejoran el pro-
nostico de la patologia y la calidad de vida del
paciente (11,13,14). Durante la escritura del ar-
ticulo, se reconocié como limitacién el encontrar
escasas investigaciones de PH causada por neu-
rosifilis; pero es una oportunidad para aportar
informacién de la enfermedad.

En conclusion, este es uno de los pocos reportes
de casos de PH causada por neurosifilis, el cual
contribuye con informacién importante a la lite-
ratura. Su presentacion clinica es variada, y para
realizar el diagndstico se requieren estudios de
PL, RMN con medio de contraste y, si es necesa-
rio, biopsia, para confirmar y excluir otra causas.
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En ausencia de una deteccién temprana y de
un tratamiento oportuno y adecuado, el curso
clinico de la patologia estd marcado por un dete-
rioro neurolégico progresivo, pérdida de la vision
e inclusive estatus convulsivo, que deja secuelas
irreversibles, y que aun lleva a la muerte.
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