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PAQUIMENINGITE HIPERTROFICA
IDIOPATICA CRANIANA ASSOCIADA A

PSEUDOTUMOR ORBITARIO

Relato de caso

Frederico Castelo Moura’, Ivana Cardoso Pereira?, Allan Christian Pieroni Gonc¢alves?,
Paulo Euripedes Marchiori*, Mario Luiz Ribeiro Monteiro®

RESUMO - Paquimeningite hipertroéfica se caracteriza por espessamento das meninges, podendo ser de-
corrente de infeccdo, infiltracdo tumoral, doenca inflamatéria ou idiopatica. Relatamos sobre um homem
de, 40 anos, com queixa de cefaléia de longa data e perda progressiva da visdo em ambos os olhos acom-
panhadas de proptose bilateral. A imagem por ressonancia magnética de cranio e érbitas revelou espes-
samento dural difuso e lesdo orbitdria bilateral. Extensa investigacdo nao revelou qualquer afec¢do sistémica.
Estudo anatomopatolégico realizado apés bidpsias de meninges e da massa orbitéria evidenciou processo
inflamatério crénico compativel com paquimeningite hipertréfica idiopatica (PHI) e com pseudotumor or-
bitario respectivamente. Este caso evidencia que o acometimento orbitario pode ocorrer na PHI e que a sua
identificacdo precoce é de fundamental importancia para o prognéstico visual.

PALAVRAS-CHAVE: paquimeningite hipertrofica, paquimeningite hipertrofica idiopéatica craniana,
pseudotumor orbitario, neuropatia éptica.

Cranial idiopathic hypertrophic pachymeningitis associated with orbital pseudotumor: case report

ABSTRACT - Hypert rophic pachymeningitis is a rare disorder characterized by meningeal thickness, that can
be caused by infection, tumoral infiltration, inflammatory disorders or idiopathic. We re portthe case of a
40 year-old man that presented with longstanding headache and progressive bilateral visual loss and
p roptosis. Cranial and orbital magnetic resonance imaging revealed diffuse dural thickness and bilateral
extraconal orbital lesion. Extensive investigation did not reveal any systemic condition. Histopathological study
after meningeal and orbital biopsy disclosed a chronic inflammatory process compatible respectively with
idiopathic hypert rophic pachymeningitis (IHP) and orbital pseudotumor. This case emphasizes that orbital
involvement can occur in IHP and that its early identification is of great importance in order to improve
the visual prognosis of this condition.

KEY WORDS: hypertrophic pachymeningitis, cranial idiopathic hypertrophic pachymeningitis, orbital

pseudotumor, optic neuropathy.

Paquimeningite hipertréfica (PH) é doenca in-
flamatéria cronica rara, caracterizada pelo espes-
samento difuso ou localizado da dura-mater crania-
na e/ou espinhal. Pode ser decorrente de doenca
infecciosa (bacteriana, fungica ou viral), inflama-
toéria/auto-imune (sarcoidose, granulomatose de
Wegener ou artrite reumatoéide) ou idiopatica’. As
manifesta¢des clinicas mais comuns da paquime-
ningite hipertréfica idiopatica craniana (PHIC) sdo
cefaléia e neuropatias cranianas multiplas, embora

hidrocefalia, diabetes insipidus e hipopituitarismo
também possam ocorrer.

Relatamos um paciente com PHIC associada a
manifestacdo incomum de pseudotumor orbitério
e neuropatia 6ptica bilateral.

CASO

Homem de 39 anos, apresentou-se em junho de 2000
em outro servico com cefaléia latejante nas regides
frontal e retro-orbitaria, associada a perda visual lenta
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Fig 1. Ressonédncia magnética de crdnio em corte
axial baseado em T1 mostrando espessamento
difuso da dura-mater predominando nas regiées
posteriores.

Fig 3. Ressondncia magnética de drbitas em corte axial baseado
em T1 e com supressdo de gordura, mostrando pseudotumor
orbitario extendendo-se do apice até gldndula lacrimal.

e progressiva no olho direito e diplopia. Tomografia
computadorizada (TC) de cranio foi normal. Na ocasido,
foi feito o diagnéstico de hipertensao intracraniana
idiopatica (HIl) e tratado com dexametasona (4mg/dia)
com melhora da diplopia, porém sem melhora visual.
Em janeiro de 2001, devido a persisténcia do quadro de
HIl, foram indicadas derivacdo lomboperitoneal (DLP)
e biépsia de meninge. O estudo anatomopatolégico
mostrou dura-mater com intenso espessamento fibroso
(paquimeningite hipertréfica) associado a focos de

Fig 2. Ressondncia magnética de crénio em cor -
te axial baseado em T1 com auséncia do aspecto
“flow void” em seio sagital superior (seta).

Fig 4. Histopatoldgico de massa orbitaria mostrando infiltrado

polimdrfico em estroma fibroso compativel com pseudotumor
inflamatdrio da drbita.

necrose do coldageno com intensa reacdo inflamatéria
crénica e auséncia de granuloma. Alguns meses depois,
foi necessario retirar a valvula da DLP devido a infec¢do.
A velocidade de hemossedimentacdo e a proteina C
reativa apresentaram-se aumentadas, com valores de
90 mm (1° hora) e 398 mg/ml, respectivamente.

Repetidas analises do liquido cefalorraquidiano (LCR),
durante o ano de 2001, mostraram persistente aumento
da pressao inicial (22 a 40 cm agua), pleocitose (4 a 13
células/mm?3) e aumento de proteinas (64 a 226 mg/dl),
mas ndo evidenciaram qualquer etiologia do processo
meningeo.

Em janeiro de 2002, passou a apresentar perda visual
lenta e progressiva do olho esquerdo e procurou o nosso
servico. Foi novamente internado, em junho de 2002,
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para investigacdo etioldgica, sobretudo para sarcoidose.
Na ocasido, a acuidade visual de ambos olhos era de
percepcdo luminosa. A imagem por ressonancia mag-
nética (IRM) evidenciou espessamento difuso da dura-
mater com realce pés-gadolinio, predominando nas
regides posteriores do cérebro (Fig 1), além de auséncia
do aspecto “void” sugerindo fluxo lentificado no seio
sagital superior (Fig 2). A TC de térax mostrou nédulos
circunscritos considerados inespecificos. Foi tratado com
metil-prednisolona (MP) por via endovenosa (1g/dia por
3 dias) associada a metotrexate intratecal (10 mg/sema-
na), pois, novamente, os exames complementares falha-
ram em revelar a etiologia da paquimeningite. Recebeu
alta para acompanhamento ambulatorial, medicado
com prednisona (40mg/dia) e penicilamina (250 mg/dia)
por via oral.

Em setembro de 2003, apresentou dor ocular bila-
teral, além de proptose e discreta restricdo ao movimen-
to do olho esquerdo. Foram realizados exames de TC e
IRM de 6rbita (Fig 3) que mostraram proptose a esquer-
da a custa de material de partes moles, ocupando o com-
p a rtimento extra-conal supero-lateral, deslocando me-
dialmente o musculo reto lateral e o complexo muscular
superior. O processo se estendia do apice orbitario até
a glandula lacrimal, que se encontrava espessada. Foi
realizada biépsia da massa orbitaria que revelou in-
filtrado inflamatério polimérfico em estroma fibroso
compativel com pseudotumor inflamatério da 6rbita
(Fig 4). O paciente foi submetido a uma nova pulso-
terapia com solumedrol, com melhora gradativa do
quadro algico ocular e reducdo da proptose, mas sem
melhora visual, permanecendo apenas com percep¢ao
luminosa em ambos olhos e fazendo controle dos sin-
tomas dolorosos com antiinflamatoérios ndo-esteroidais,
durante seguimento ambulatorial de 1,5 anos.

DISCUSSAO

Paquimeningite hipertréfica craniana é uma
doenca inflamatoria rara e progressiva caracteriza-
da pelo espessamento difuso ou localizado da dura-
mater cerebral. O primeiro relato foi feito por Char-
cot e Joffroy? em 1869, sendo atribuido a sifilis. V &-
rios casos ja foram relatados secundarios a doengas
infecciosas e inflamatérias sistémicas'. Quando a
causa nao é definida a condicao é conhecida como
paquimeningite hipertréfica idiopatica (PHI). Este
diagnéstico deve ser feito apds exclusdo de afec-
¢Oes tais como sifilis, tuberculose, sarcoidose, gra-
nulomatose de Wegener e meningioma em placa3.

O estudo histopatolégico na PHI é de funda-
mental importancia no diagnéstico. Fibrose intensa
e infiltrado inflamatério celular com predominan-
cia de linfocitos e plasmocitos é o padrao histopa-
tolégico na PHI, além de possiveis alteracdes vascu-
liticas e granulomatosas®. O exame do LCR eviden-

cia pleocitose, geralmente discreta, com predomi-
nancia linfocitica, e aumento da concentracao pro-
téica as custas do aumento do teor de globulinas
gama.

Na IRM, a PHI se apresenta como um espes-
samento linear da dura-mater ou nodular que se
mostra isointensa ou hipointensa nas sequéncias en-
fatizando T2 com realce intenso apés administra-
¢do de gadolineo>%. Nas imagens ponderadas em
T2, as lesdes podem ser hipo ou hiperintensas de-
pedendo do grau de fibrose e da inflamacéo ativa.
Realce periférico da lesdo é comum na fase infla-
matoria da afeccdo enquanto que a hipointensida-
de de sinal pode ser atribuida a fibrose®. A IRM pa-
rece também ser importante na previsdo da res-
posta ao tratamento clinico. Hatano et al.? suge-
rem que lesdes com realce dural linear correspon-
dem a uma inflamacdo mais discreta associada a
hipervascularizacdo e infiltracdo celular e respon-
dem melhor ao tratamento com corticosteréides.
Por outro lado, lesdes de padrao nodular usualmen-
te sdo decorrentes de reacgao fibrética dural intensa
ou de tecido inflamatério de granulacdo localizado
sendo menos responsivas ao tratamento3.

A PHIC acomete ambos os sexos e é mais fre-
glente na 6° década de vida’. Os sintomas mais c o-
muns sao cefaléia, decorrente da inflamacao da
dura-mater ou do aumento da pressao intracrania-
na, e neuropatia craniana isolada ou multipla*2. As
neuropatias cranianas podem ser divididas em 2
padrdes dependentes da regido envolvida. Pode
acometer o seio cavernoso/fissura orbitaria superior
(podendo acometer Il, Ill, IV, V ou VI nervos crania-
nos) e regido falcotentorial até fossa posterior (po-
dendo acometer V, VII, VIII, IX e X nervos crania-
nos)3*°,

A perda visual associada a PHIC n&o é incomum
e pode ocorrer em trés formas: (I) por papiledema
cronico devido a hipertensao intracraniana; (Il) por
acometimento do nervo 6ptico intracraniano e/ou
no canal 6ptico pela PH e (lll) por acometimento
do nervo 6ptico na érbita. Nosso paciente exempli-
fica estas trés formas de acometimento visual e a
dificuldade diagnéstica que pode acarretar. Inicial-
mente o paciente apresentou hipertensao intracra-
niana com perda visual pelo papiledema crénico.
Posteriormente, apresentou comprometimento
dural anterior com envolvimento orbitario (pseu-
dotumor de 6rbita) e neuropatia 6ptica bilateral.

O acometimento orbitario na PCHI é bastante
incomum. Wild et al.’® relataram um caso de PCHI
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e pseudotumor orbitario em 1999 e revisando a li-
teratura, encontrando apenas outros dois relatos
semelhantes'"'2. Desde entdo, encontramos apenas
mais dois casos de envolvimento orbitario associa-
do a PHI'3, Embora incomum, o envolvimento or-
bitario na PHI deve ser lembrado nos casos com
acometimento visual evitando atraso na decisdo
terapéutica de tal forma a propiciar melhor prog-
néstico visual.

Enquanto que a PHIC pode se associar ao aco-
metimento orbitario, deve ser lembrado também
gque o pseudotumor orbitario pode ser a afeccdo
primaria com comprometimento intracraniano se-
cundario; varios autores ja documentaram pacien-
tes com pseudotumor orbitario com extensao intra-
craniana e espessamento meningeo''6. Além disso,
varios autores ja publicaram a associacdo de pseu-
dotumor orbitario com fibrosclerose multifocal,
condicdo ja documentada como sendo associada
a PHI. Olmos et al."” revisaram 12 casos de pseu-
dotumor orbitéario associado a invasao intracra-
niana e outras manifestacoes de fibrosclerose mul-
tifocal. Todos apresentavam PCHI, com excecdo de
dois que apresentavam pseudotumor acometendo
apenas a area selar e paraselar. O estudo do nosso
caso serve para enfatizar que o neurologista deve
estar atento a essa associacdo de PHIC, pseudotu-
mor orbitario e fibrosclerose multifocal para evitar
confusao diagnostica.

Até o presente momento, a terapia com corti-
c6ide em dose imunossupressora (pulsoterapia se-
guida de corticéide por via oral) parece a opcdo mais
eficaz para pacientes com PHI?*®, observando-se me-
Ihora importante do quadro clinico seguida de dimi-
nui¢do das lesdes observadas nos exames de imagem.
Matsumoto et al.'® advertem que, como a PHI é um
diagnostico de exclusdo, doencas infecciosas devem
ser bem investigadas antes do inicio da corticotera-
pia. A recorréncia da doenca é comum e, geralmen-
te, ocorre durante a reducdo gradual da dose de
corticéide. Nesses casos, deve-se repetir a pulsote-
rapia e prosseguir com corticoterapia oral. Essa me-
dida visa diminuir a chance da doenca tornar-se cor-
ticodependente e evitar os efeitos colaterais associa-
dos a corticoterapia de longa-data. Outra forma de
evitar essas complica¢gdes do tratamento com corti-
coide é o emprego de imunossupressores tais como
azatioprina', metotrexato' ou ciclofosfamida®. En-
t retanto, estudos adicionais sdo necessarios para
comprovar a eficacia dessas medicagdes.

O tratamento cirurgico é pouco utilizado na PHI.
Existem relatos de descompressdo de canal éptico

em pacientes com PHI associada a neuropatia éptica
refrataria a corticoterapia®'®. A derivacdo ventriculo-
peritoneal é uma alternativa de tratamento nos ca-
sos de PHI associada a hidrocefalia refrataria“.

O curso natural da doenca ndo é conhecido por
completo; até mesmo, resolu¢do espontanea ja foi
relatada?’, mas usualmente o tratamento clinico é
de longa duracdo. Nosso paciente apresentou evo-
lu¢do incomum, com hipertensdo intracraniana e
evoluindo para grave envolvimento dos nervos 6p-
ticos na 6rbita e na regido intracraniana. O caso
atual evidencia, portanto, a dificuldade diagnéstica
que pode ocorrer e a necessidade de se instituir um
tratamento precoce e agressivo quando existe per-
da visual na PHIC.
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