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Introducao

A paquimeningite hipertréfica idiopatica é uma causa rara de sintomas neurol6gicos
apresentando mielopatia por compressdo da medula espinhal. Relatamos um caso de
paquimeningite com manifestacao primaria de tetraparesia apés trauma de baixa
energia e recorréncia dos sintomas de mielopatia 5 anos ap6s a cirurgia. A paciente,
uma mulher de 19 anos, foi submetida a extensa investigacdo sem evidéncias de
qualquer doenca de base. Uma bidpsia da meninge revelou processo inflamatoério
inespecifico com extensa fibrose da dura mater, também visualizado no periodo
perioperatorio. Esses achados, associados a exclusdo de outras causas, sugerem o
diagnéstico de paquimeningite hipertrdfica idiopatica.

Idiopathic hypertrophic pachymeningitis is rare cause of neurological symptoms with
myelopathy due to spinal cord compression. We report a case of pachymeningitis,
which was manifested primarily by tetraparesis after low-energy trauma and recur-
rence the myelopathy symptoms after 5 years of surgery. The patient, a 19-year-old
woman, was subjected to extensive investigation without evidence of any underlying
disease. A meningeal biopsy was performed and showed an unspecific inflammatory
process with extensive fibrosis of the dura mater. These findings, associated with the
exclusion of other causes, suggest idiopathic hypertrophic pachymeningitis.

sdo da medula espinhal. A PHIE, que pode estar relacionada a
IgG4, é um disttirbio imunomediado caracterizado por lesdes

A paquimeningite hipertréfica idiopatica espinhal (PHIE) é decorrentes de umareacdo inflamatéria inespecifica associada
uma doenca inflamatéria autoimune rara que leva a compres-  afibrose e infiltracao linfoplasmocitica que compde o espectro
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das doengas linfoproliferativas. Apresentamos um caso com
esta patologia e os achados intraoperatérios, exames de ima-
gem (ressonancia magnética) e biépsia da meninge.

Relato de Caso

Uma mulher de 19 anos apresentou tetraparesia aguda ap6s
trauma cervical do “tipo chicote”. O primeiro exame de
imagem realizado (=Figura 1) revelou sinais de estenose
cervical nos niveis C3 a C6, sugestivos de hematoma peridu-
ral no diagnéstico diferencial. A principio, uma laminoplastia
de C3 a C6 foi realizada. Ap6s a cirurgia, ndo houve melhora
do estado neurolégico, e a imagem pés-operatéria ainda
mostrava estenose cervical. Com isso, a paciente foi subme-
tida a uma corpectomia de C3 aliado com artrodese cervical
anterior dos niveis de C2 a C4 (~Figura 2).

A paciente apresentou melhora motora e sensorial pro-
gressiva ap0s a cirurgia e a fisioterapia. Cinco anos depois, a
paciente sofreu piora abrupta da marcha sem correlagdo com
evento traumatico e piora do déficit motor nos membros
superiores e inferiores (assimétrica, com maior gravidade do
lado direito). A ressondncia magnética revelou estenose
cervicotoracica de C7 a T4 (~Figura 3), com indicacdo de
laminoplastia dos niveis C7 a T4. Durante a cirurgia, um
espessamento posterior da meninge foi observado (~Figura
4), 0 que levou a decisdo de fazer uma duraplastia, com o uso
de um substituto de dura mater, aliado com artrodese
posterior de C7 a T5 (~Figura 5). O laudo de bidpsia da
meninge coletada no intraoperatério crénico inespecifico,
com infiltrado linfoplasmocitico sugestivo de paquimenin-
gite hipertréfica (=Figura 6). A paciente evoluiu com
melhora da marcha e dos sintomas motores apds a cirurgia.
As causas secundarias foram excluidas durante a investiga-
¢do clinica e o diagnéstico clinico-histolégico foi PHIE.

Fig.1 Imagem de ressondncia magnética a internagdo com estenose
cervical de multiplos niveis associada a sinais de mielopatia.
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Fig. 2 Imagem de ressondncia magnética apds corpectomia em C3,
artrodese anterior em C2 a C4 e laminoplastia em C3 a C6.

Fig. 3 Estenose cervicotoricica.

Discussao

A paquimeningite hipertréfica é uma doenca rara causada por
uma inflamacdo crénica que evolui para a fibrose da dura-
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Fig.5 Aspecto final apds duroplastia com artrodese posteriorem C7 a T5.

mater." Pode ser idiopética ou secundaria a doencas sistémi-
cas, como sarcoidose, tuberculose, meningite flingica, artrite
reumatoide, carcinomatose e outras doengas inflamatdrias
Esta doenca pode ser intracraniana ou espinhal. Uma forma
espinhal, a PHIE, é extremamente rara e pode estar associada a
mielopatia e/ou radiculopatia. A PHIE pertence ao espectro de
doengas relacionadas a IgG4, caracterizada por fibrose difusa
combinada a infiltracdo linfoplasmocitica rica em plasmécitos
teciduais 1gG4- positivos. A estenose do canal medular pode
ser responsavel pelo agravamento neurolégico abrupto apés o
trauma. A ressonancia magnética, é comum observar espessa-
mento e hipointensidade da dura-mater nas pondera¢des em
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Fig. 6 Processo inflamatério crénico inespecifico das meninges, com
infiltrado de linfoplasmocitico.

T1 e T2, com forte realce em mdltiplos niveis.*> O tratamento
clinico inclui o uso prolongado de medicamentos imunossu-
pressores, como os corticosteroides. O tratamento cirdrgico é
realizado em pacientes com mielopatia ou radiculopatia asso-
ciada a alteragdes neurolégicas e é indicado para descompres-
sdo do canal medular. Em alguns casos, uma duraplastia é
necessaria para descompressio adequada.

Conclusao

A paquimeningite hipertréfica € uma doenca rara que pode
causar estenose do canal espinhal e sinais de mielopatia. Nestes
casos, a descompressdo cirtirgica pode ser uma das primeiras
opcdes terapéuticas e, aliada ao uso de imunossupressores, pode
reduzir as sequelas neuroldgicas desses pacientes.
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