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Resumen

_ Se estudia el caso de una mujer de 36 anos afectada
de un paraganglioma de la cauda equina, raro en esta
localizacion, y se hace hincapié en sus peculiaridades de
presentacion, factores agravantes de la clinica y
hallazgos neurorradioldgicos. Se efectia una revision de
los 66 paragangliomas de la cauda equina publicados
hasta la actualidad. Se trata de un tumor del adulto, con
ligero predominio masculino, cuya presentacion clinica
no difiere de la de otras lesiones ocupantes de espacio
de la cola de caballg, y cuyo sintoma inicial mas
frecuente es el dolor lumbar bajo con o sin irradiacién
cidtica. La reseccion total del tumor supone la curacién
definitiva del paciente.
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Paraganglioma of the cauda equina

The case of a 36 year old woman with a
paraganglioma of the cauda equina was studied. This
localization is rare and special emphasis is made
concerning the peculiarities of presentation, aggravating
factors of the clinical manifestations and neuroradiologic
findings. A review of the 66 paragangliomas of the cauda
equina published to date is carried out. This entity deals
with a tumor in the adult, with slight male
predominance and a clinical presentation not differing
from that of other lesions occupying the space of the
cauda equina. The most frequent initial symptom is low
back pain with or without sciatic irradiation. Total
resection of the tumor may cure the patient.

Key words:
Paraganglioma. Cauda equina. Fifum terminale. Spinal tumor.
Magnetic resonance.

Los paragangliomas son tumores poco frecuentes
procedentes de paraganglios o cuerpos quimiocep-
tores extradrenales derivados del neurcectodermo,
que muestran un patrén histologico que recuerda
la estructura de un paraganglio normal (cuerpo ca-
rotideo, glomus yugular, etc.)'. Estos tumores se de-
sarrollan en diversas localizaciones anatomicas, que
en orden de frecuencia decreciente son: region de
cabeza y cuello, mediastino y espacio retroperito-
neal. Mucho mas raramente se encuentran en otros
lugares’.

Aungue no existan paraganglios a este nivel se han
publicado 70 casos de paragangliomas en el interior
de la cavidad craneorraquidea: 66 en el filum
terminale-cauda equina®®, 3 en la cavidad craneal
(crista petrosa®, region pineal® y silla turca®) y uno
espinal a nivel Dy con diseminacidon metastasica via
LCR a cauda equina®.
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En este trabajo se describe un nuevo caso de pa-
raganglioma de la cauda equina, llevando a cabo una
exhaustiva revision de la literatura.

OBSERVACION CLINICA

Mujer de 36 afios de edad, que ingreso para estudio y
tratamiento de una lumbalgia de esfuerzo de larga evolu-
cidn, sin irradiacion a extremidades inferiores. Diez afos
antes del ingreso, tras el parto de un hijo, sufrié una mo-
noparesia crural derecha regresiva en el curso de unos
meses,

A su ingreso, el examen fisico general y el neurolagico
fueron normales. La analitica de rutina de sangre y orina,
asi como un estudio radiolégico simple de columna [um-
bosacra también se encontraron dentro de la normalidad.
Una tomografia computarizada (TC) lumbar sin contraste,
con estudio desde Ls a 54, reveld una posible hernia dis-
cal ]_5-51.

Dada la ausencia de signos de afectacion neuroldgica,
se inicio tratamiento con antiinflamatorios no esteroides
y tracciones lumbares. Siete dias mas tarde se produjo un
deterioro progresivo de la fuerza muscular en extremida-
des inferiores acompanada de parestesias en la cara an-
teroexterna de ambos muslos e incremento del dolor lum-
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Fig. 1. Resonancia magnética lumbar que pone de mani-
fiesto un proceso expansivo intrarraquideo a nivel Ly-L;,
con obliteracion del canal, desplazamiento posterior del
cono y del filum terminale, y con sefal hiperintensa del
liquido cefalorraquideo en secuencia T2 por debajo de la
masa tumoral.

bar. No hubo trastornos esfinterianos. El examen puso de
manifiesto una paraparesia flacida, de predominio distal
y derecho, arreflexia osteotendinosa patelar y aquilea y La-
ségue positivo bilateral. No habia hipoestesia y las respues-
tas plantares eran indiferentes.

Una puncidn lumbar dio salida a un liquido cefalorra-
quideo (LCR) intensamente xantocrémico, acelular, con
2,200 mg/dl de proteinas. Tras esta exploracion, la pacien-
te desarrollé un intenso dolor lumbar, afiadiéndose po-
cas horas después retencion urinaria e hipoestesia sus-
pendida de L, a 5; bilateral. La maniobra de Laségue era
bilateralmente positiva a 15% A las 48 horas se realizé una
resonancia magnética (RM), que reveld un proceso expan-
sivo intrarraquideo e intradural a nivel Ls-L3, con un dia-
metro craneocaudal de 29 cm y bordes regulares, que obli-
teraba completamente el canal y desplazaba posteriormen-
te el cono medular y el filum terminale. También cabe
destacar la sefal hiperintensa relativa del liquido cefalo-
rraquideo en secuencia T2 por debajo de la masa tumo-
ral (fig. ).

Se practico una laminectomia Ly-La. Al abrir el saco du-
ral aflord una tumoracién sdlida carnosa, bien delimita-
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Fig. 2. a) Laminectomia L»-Ly que muestra un tumor oval,
encapsulado, de 26 mm de diametro mayor, con raiz ner-
viosa adherida; b) estructura microscopica del tumor, de
caracteristica endocrinoide uniforme, con nidos de célu-
las regulares, separados por delicada trama vascular (Zefl-
ballen) (hematoxilina-eosina, x200).

da, adherida al filum terminale, que englobaba una raiz
nerviosa, y que pudo ser extirpada en su totalidad (fig. 2a).
En el postoperatorio inmediato desaparecieron las algias
y hubo una recuperacion completa de [a paraparesia. Seis
meses mas tarde una RM fue normal. Tres afios después
permanecia asintomatica.
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Hallazgos patoldgicos

Macroscopicamente el tumor aparecia como una masa
oval irregular, de 26 mm de diametro mayor, de superficie
externa lisa y de consistencia elastica al corte. Al corte te-
nia una coloracién rosada oscura que alternaba con areas
blanco-rosadas. Periféricamente se observo la presencia
de dos estructuras cordonales, una a cada lado, corres-
pondiente a una raiz nerviosa espinal. Se incluyo en pa-
rafina y los cortes se tineron con la técnica de hemato-
xilina-eosina y de Fontana.

Microscépicamente (fig. 2b) el tumor tenia una capsula
fibrosa fina, una estructura endocrinoide uniforme, con
nidos de células poligonales y regulares, provistas de nd-
cleos redondeados, separados por una delicada trama vas-
cular con un patron seudoalveolar (Zeflballen). El citoplas-
ma de las células tumorales era pélido, eosinofilico y fi-
namente granulado. No se observaron atipias ni mitosis,
La técnica de Fontana para granulos argentafines y mela-
nicos fue negativa. Estos hallazgos son compatibles con
paraganglioma de cauda equina. No fue posible realizar
un estudio inmunchistequimico ni ultraestructural.

DISCUSION

Los paragangliomas son tumores muy poco fre-
cuentes en la region del filum terminale (FT). Revi-
sando la literatura disponible hemos encontrado 66
casos de paraganglioma del FT (tabla 1). El primer
caso publicado de paraganglioma intrarraquideo
data de 1970, descrito como ependimoma secretor
por Miller y Torack®.

La presentacion clinica de este tumor no difiere
de la de otras lesiones ocupantes de espacio de la
cola de caballo. El cuadro clinico se expresa en un
87 % de casos por dolor lumbar bajo, con irradia-
cion cidtica en un 75 % de pacientes. Se halla una
paresia motora de intensidad variable en un 47 %
de casos y déficit sensitivos en un 33 %. Pueden apa-
recer trastornos esfinterianos en al menos un 20 %
de casos en alglin momento de la evolucion del cua-
dro clinico, aunque es excepcional como sintoma
inicial. La duracion de los sintomas es variable, aun-
que suelen transcurrir muchos meses hasta llegar
al diagndstico®. Es un tumor del adulto, con una
media de edad de presentacion de 484 anos (limi-
tes: 13-73) y con un ligero predominio masculino (re-
lacion: 1,3/1).

En nuestro caso, la paciente presentaba un dolor
lumbar bajo sin irradiacion ni déficit neurologicos.
Destaca el hecho de la «eclosién tumoral» tras va-
rios dias de traccion lumbar. La puncién lumbar
completd la descompensacion tumoral provocando
trastornos esfinterianos. De esta forma quedd con-
figurado el cuadro clinico plurirradicular habitual de
los tumores de esta region. Creemos que la traccion
lumbar por un mecanismo de elongacién del FT pri-
mero, y la puncién lumbar por un mecanismo de
«enclavamiento tumoral» después, fueron factores
desencadenantes fundamentales para la manifesta-
cién clinica del tumor y su diagnostico.
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Un dato caracteristico de los paragangliomas es-
pinales es la marcada elevacion de la concentracion
de proteinas del LCR*. Es conocido que cuanto
mas bloquec del espacio subaracnoideo y cuanto
mads baja sea la localizacion de la lesion, mayor es
la proteinorraquia®. Sin embargo, en el caso de los
paragangliomas, ésta por lo general, es muy supe-
rior a la hallada en cualquier otro bloqueo sub-
aracnoideo®. Este dato puede ser de interés para
sospechar un paraganglioma. Nuestro caso no di-
fiere, en este punto, de los descritos en la litera-
tura.

Hasta la fecha, el diagnostico radioldgico se ha ba-
sado en la mielografia v la TC con contraste
intratecal™. La negatividad de la TC en nuestro
caso es probablemente explicable por la no utiliza-
cion de contraste en la exploracion. En la literatura
revisada no hemos encontrado ningln caso de pa-
raganglioma de cauda equina explorado mediante
RM. La imagen tumoral en si no difiere de la de otros
tumores de la misma localizacion”. La sefal hiper-
intensa en secuencia T2 del LCR por debajo de la
masa tumoral, resultado del gran aumento de pro-
teinas a este nivel, podria ser Gtil para hacer el diag-
nostico de sospecha de paraganglioma, aunque se-
ran necesarios mds estudios para valorar la signifi-
cacion de este hallazgo.

El patrén histologico de los paragangliomas de la
cauda equina es similar a los de otras localizacio-
nes mas habituales®™. En algunos casos, sin embar-
go, se ha encontrado también un componente neu-
ronal asociado™.

Los datos histologicos® que permiten establecer
el diagnostico con microscopia dptica son la dispo-
sicion en nidos de las células tumorales (Zeflballen),
la diferenciacion gangliocitica en un 35-40 % de ca-
sos y una reaccion argirdfila positiva. Con inmuno-
histoquimia, es caracteristica la inmunotincion de
las células principales con marcadores neuroendo-
crinos (enolasa neuroespecifica, cromogranina, etc.)
r la negatividad de la proteina acida fibrilar glial en
as celulas tumorales. A nivel de microscopia elec-
tronica, los hallazgos caracteristicos son la presen-
cia de granulos de neurosecrecion y de acimulos
de filamentos intermedios.

La reseccion total del tumor supone la curacién
definitiva del paciente. Se han comprobado recidi-
vas en un 8 % aproximadamente de paragangliomas
de esta region tras un seguimiento de un ano. To-
dos estos pacientes eran portadores de tumores que
solo habian podido ser resecados parcialmente o tan
solo biopsiados. La radioterapia adyuvante debe ser
reservada para lesiones no encapsuladas o que han
sido extirpadas subtotalmente®.

El indicador prondstico més util de los paragan-
gliomas de cauda equina, asi como de los de otras
localizaciones, son, mas que los rasgos histolégicos,
la existencia de una capsula y la extensién de la re-
seccién quirtrgica™. En nuestro caso, la extirpacién
total de la masa tumoral ha supuesto la curacion de
la paciente, que permanece asintomatica a los 3 afios
de la intervencion quirdrgica, con normalidad en las
dos resonancias magnéticas lumbares de control
que se han realizado.
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TABLA 1. Paraganglioma

Autor | Sexo I Edad ' Clinica Duracién sintoma| Tratamiento |Seguimiento| Estaclo
Miller 1970° M 56 DL-ESF-P-§ 60 CIR-RT 3 Igual
Lerman 1972 v 29 DI-LC 13 CIR 17 Asintomatico
Horoupian 1974 M 59 DL-LC-ESF 24 CIR 12 Asintomatico
Val Alphen 1976 \ 44 DLLC 6 CIR 2 Asintomatico
Gullotta 1976° v 51 DL-LC-ESF-P-5 ? CIR @ 0
Russell 19777 M 56 P 10 dias CIR 60 Asintomatico
M 61 DL Anos CIR 108 Asintomatico
Lagace 19708 Vv 55 DL-P 36 CIR SUBT 26 Asintomitico
Llena 19797 v 41 DL-LC-ESF-P-S 84 CIR 1 Asintomdtico
Llena 1982" v 42 DLS 48 CIR 12 Asintomtico
Schmitt 192" v 33 DL-LC-P Afios CIR 0 Mejoria
Binkley 1982" v 66 DI-LC-ESF-P-S 36 CIR-RT 8 Igual
Tsao 1983"3 v 60 DI-LC-P 6 CIR 42 Asintomitico
v 20 DLLC 3 CIR 12 Asintomitico
Boker 1983 v 50 DL-LC-ESF-P-§ 84 CIR SUBT REC 12a.  lgual
% 70 DLLC-P-S 60 CIR 40 Asintomatico
M 56 DL-LC 36 CIR 48 Asintomadtico
~ v 23 LC 2 CIR 3 Mejoria
Cabello 1983" M 64 DLLC 4 CIR It It
v 29 DLLC 2 CIR @ ®
Taxy 1983' v 52 DL-LC-P 60 CIR SUBT-RT REC9a. ()
Sofier 1983" v 13 DL-LC 2 CIR () Asintomatico
Lipper 1984 M 56 DLLC 2 CIR 7 Mejoria
Shuangshoti 1984 M 19 DL-LC-ESF-P-§ 60 CIR 22 Mejoria
Reyes 19p4%0 M 33 LC-p 24 CIR 12 Asintomitico
Steinberg 19847 \ 4 DL-P-S 36 CIR-RT 12 Asintomatico
lligren 196472 M 58 DL-LC-S 18 CIR 1 Asintomitico
Ironside 19052 M 50 DLLC-P-5 19 CIR 4 Asintomatico
Y 42 DLIC ? CIR ® @)
Sonneland 1985 Vv 32 DLIC 7 CIR 214 Asintomitico
v 38 DL-LC-ESF 5 BIOP-RT REC. 12 m Paraplejia
M 47 DL-LC 120 CIR SUBT-RT 214 Asintomatico
A% 30 DL-LC 1 CIR 6 Parap. AVM
M 71 DLLC-P-S LE] CIR 36 Asintomatico
v 61 DL-LC 14 CIR 276 Asintomatico
v 56 ESF-P-S 12 CIR-5UBT 30 Paraplejia
M 52 DL-LC-P 3 CIR-RT 36 Asintomatico
v 49 DI-LC-ESF-P 72 CIR-RT 240 Mejoria
M 53 DL-LC 24 CIR-RT 240 Asintomatico
M 48 DL-LC-S 36 CiR 108 Asintomatico
Vv 36 DL ? CIR 40 Asintomdtico
Vv 39 DL 180 CIR 324 Asintomatico
v 48 DL-LC-P-S 18 CIR 7 Asintomatico
M 40 DL-LC 24 CIR 48 Asintomadtico
M 67 DL-LC 12 CIR 60 Asintomatico
M 50 S 180 CIR B4 Asintomatico
v 59 DLLC 24 CIR 14 Asintomitico
M 58 DL-LC 7 CIR 12 Asintomiltico
Y% 57 DL-LC-P-5 B4 CIR-SUBT o @
M 66 DL-LC ? CIR 156 Asintomatico
M 62 DL-LC-P ? CIR ® ®
M 19 DL-LC-P 20 CIR-RT 96 Asintomatico
M 30 DLLC-S 54 CIR 6 Mejoria
M 69 P 12 CIR 4 Asintomatico
v 52 DL-LC-ESF 120 CIR 5 Asintomatico
v 62 DL-LC 2 CIR 2 Asintomatico
} v 52 DL-P-§ 36 CIR SUBT-RT 1 Mejoria
Gonzilez 1986° % 72 ESF-P ? CIR 0 Muerte
Kamalian 19672° % 35 DL-LC-S 24 CIR 0 Asintomatico
Anderson 1987%7 M 63 DL-AC-ESF-P-§ 240 CIR 20 Mejoria
Hirose 19882% M 30 DL-P-S ? CIR @) @
% 10 DL-P-§ 24 CIR @ @
Chillon 1989%° v a0 DL-P 240 CIR ] Asintomatico
Fuentes 19903 % 44 DL-LC 12 CIR 48 Asintomitico
vV 73 LC-ESF-P 4 CIR 36 Mejoria
M 58 DL-LC 12 CIR 5 Asintomiitico
Ugarte 1991 M 36 DL-P 120 CIR 1] Asintomilico

DL: dolor lumbar. LC: irradiacion ciatica. ESF: trastornos esfinterianos. P: déficit motor. S: déficit sensitivo. CIR: exéresis total. CIR-

SUBT: exéresis parcial. RT: radioterapia. REC: recidiva. AVM: malformacion arteriovenosa medular. #: desconocido.
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