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RESUMEN

Los paragangliomas son tumores poco frecuentes que se localizan en la regiéon de la cauda equina
y filum terminal. Presentamos el caso de una mujer de 62 afios con una historia de 1 mes de
evolucién de lumbalgia, ciatica y debilidad en el miembro inferior izquierdo. Una resonancia
magnética lumbar mostré6 una tumoraciéon extramedular en el nivel L3-L4 que media 37 x 52

x 21 mm que se realzaba con contraste. Presentaba asi mismo una lesion quistica en el polo

superior del tumor. Se realiz6 una laminectomia lumbar y bajo control neurofisiolégico se
realiz6 una extirpaciéon completa el tumor. El estudio microscopico revelo que se trataba de un
paraganglioma. Realizamos una revisiéon de la literatura encontrando tnicamente otros cinco

casos de paraganglioma espinal con lesiéon quistica acompafiante.
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1. Introducciéon

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos del sistema nervioso autbnomo extra-adrenal,

que tienen su origen en las células neuroendocrinas de la cresta neural. La gran mayoria se localizan en

la region del glomus yugular y cuerpo carotideo y dentro del sistema nervioso central se han descrito

casos localizados en: glandula pineal e hipdfisis, angulo ponto-cerebeloso (Pérez-Lopez et al., 2004).

Las localizaciones en el canal espinal son muy poco frecuentes con algo mas de 200 casos descritos en

la literatura y suelen originarse en la cauda equina o en el filum terminal (Gelabert-Gonzalez, 2005)

(Undabeitia-Huertas ¢t al., 2013)
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Fueron descritos en 1970 por con el nombre de ependimomas secretores (Miller y Torack) y fueron
considerados como una entidad distinta por Leman et al. unos afios mas tarde (Lerman et al., 1972).

Clinicamente suelen manifestarse con cuadros de dolor lumbar acompafiados o no de afectacion
radicular y en la resonancia magnética aparecen como tumoraciones bien delimitadas, isointensa
en secuencias T'1 e hiperintensa en T2 con captacion intensa y homogénea de contraste (Gelabert-
Gonzalez, 2005).

Presentamos el caso de una mujer: mujer adulta con paraganglioma del filum terminal que
presentaba la particularidad de presentar un quiste asociado al tumor. Se trata de una presentacion
excepcional de la que tnicamente existen cinco casos similares publicados previamente (Berenguer

Jetal., 1995) (Faro et al., 1997) (Wester D]J et al., 1993) (Matschke J et al., 2004) (Adam D et al., 2018).

2. Reporte de caso

Se obtuvo el consentimiento por escrito de la paciente para su difusion. Mujer de 62 afos sin
antecedentes clinicos de interés que consulta por presentar un cuadro clinico de dolor lumbar y ciatica
derecha de 1 mes de evolucion presentando en los tltimos dias episodios de retenciéon urinaria. En la
exploracion destacaba inicamente una paresia global en el miembro inferior izquierdo (grado 4/5).
Se realiz6 una resonancia magnética lumbar que puso de manifiesto una masa intrarraquidea a la
altura L3-L4 que media: 37 x 52 x 21 mm (transversal-craneocaudal-anteroposterior). La tumoracién
se comportaba como isointensa en secuencias ponderadas en T'1 e hiperintensa en secuencias T2. La
masa presentaba un componente quistico sobre el margen superior y un componente de masa solida

en su polo inferior que sufre una intensa captaciéon de contraste. Asi mismo se visualizaba una listesis
grado I en L4-L5.

Figura 1.
Resonancia magnética lumbar en cortes sagitales. Secuencias ponderadas T'1 sin contraste (A), T'1
con contraste (B), y T2 sin contraste. Se observa una masa intradural al nivel L3-1.4

o W\

Bajo anestesia general y monitorizaciéon neurofisiolégica se realizé una laminectomia L3-1.4 y
exéresis completa de una tumoracién de consistencia dura y coloracion granate dependiente del filum
terminal. La paciente present6 una recuperacion completa de la paresia y desaparicion del dolor. Una
resonancia magnética lumbar practicada a los 18 meses de la intervencién no ostro restos tumorales.



Paraganglioma quistico del filum terminal

El estudio histologico demostr6 un paraganglioma y el estudio inmuhistoquimico mostr6 positividad
para cromogranina, sinaptofisina, S100 y citoqueratina AE1/AE3 asi como para CD99. El indice de
proliferacion medido con Ki-67 fue muy bajo.

3. Discusion

Los Paragangliomas son tumores neuroendocrinos del sistema paraganglionar extra-adrenal, que
tiene su origen en las células neuroendocrinas de la cresta neural; la mayoria se localizan en cabeza y
cuello y tipicamente se desarrollan en el cuerpo carotideo o glomus yugular y menos habitualmente
se diagnostican en la regién, seno cavernoso, glandula pineal y angulo pontocerebeloso (Lerman RI
et al., 1972). A nivel lumbar se originan en los paraganglios localizados en la cauda equina y hasta
la actualidad han publicado unos 200 casos de esta localizacion, representando alrededor del 2% de
todos los tumores medulares y entre 2-5% de los situados a nivel lumbar (Gelabert-Gonzalez, 2005;
Gelabert-Gonzalez, 2007).

En la mayoria de casos debutan con dolor lumbar y hasta un 20% de caos presentan ciatica
acompanante (Gelabert-Gonzalez, 2007). La presentacién con trastornos motores, sensitivos
o esfinterianos es relativamente baja y se han descrito casos de déficit subito debido a sangrados
tumorales'?. El diagnostico de eleccién se realiza con resonancia magnética donde se manifiestan en
secuencias ponderadas en T'1 como iso o hipointensos en relacién al cono medular, e iso o hiperintensos
en secuencias ponderadas en T2. Captan contraste de forma intensa y homogénea y en ocasiones
pueden tener aspecto de “sal y pimienta” en secuencias ponderadas en T2 como resultado de la rica
vascularizacion de estos tumores; debido a la misma caracteristica de su vascularizaciéon pueden verse
imagenes serpiginosas sobre todo en secuencias T2 y ocasionalmente se visualiza hemosiderina como
areas hipointensas también en 12 (Pérez-Lopez ¢t al., 2004) (Gelabert-Gonzalez, 2005; Ghedira K et
al., 2019).

El diagnoéstico diferencial debe hacerse con tumores tipicos de la misma localizacién como
ependimomas mixopapilares, tumores de vainas nerviosas, meningiomas, etc. lo cual en ocasiones no
es facil ya que estos tumores también suelen manifestarse como hipo o isointensos en T'l ¢ hiperintensos
en T2. Con la administracién de contraste los tumores de vainas nerviosas y los meningiomas se
realzan homogéneamente y no se ven bandas hipointensas indicativas de restos de hemosiderina.

La mayoria de paragangliomas de esta localizaciéon son lesiones solidas, aunque se han descrito en
la literatura seis casos en los que la tumoracién presentan un componente quistico intratumoral (Tabla
I). Los casos revisados no muestran ninguna particularidad clinica ni topografica y el Gnico hecho
diferencial es la presencia del quiste asociado. El origen de estos quistes no esta perfectamente aclarado
y se relaciona con el posible bloqueo caudal en la circulacion del liquido cerebroespinal creandose un
gradiente diferencial de presién que forzaria la entrada del liquido hacia la medula espinal (Faro SH
et al., 1997; Adam et al., 2018) o ser debidos a extravasacion liquida desde los vasos neoformados del
tumor, teniendo esta Gltima opiniébn mayor consistencia ya que de los 6 casos revisados (incluido el
nuestro) el quiste estaba localizado en el polo superior en 4 casos (67%).

4. Conclusion

Los paragangliomas lumbares son tumoraciones benignas, poco frecuentes que presentan unas
caracteristicas de imagen en RM bastante uniformes, sin descartar que puedan acompafiarse, de
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manera excepcional de lesiones hemorragicas o quisticas que puedan confundir. el diagnostico
preoperatorio
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Se ha solicitado por escrito el consentimiento informado de la paciente para la publicacion del
presente caso clinico
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ABSTRACT:

Spinal Paragangliomas are rare tumors, most frequently involving the cauda equina and the
filum terminale. We report the case of a 62-year old woman presenting with a one month’s
lower back pain, left sciatica and leg weakness. Spinal magnetic resonance imaging showed a
extramedullary lesion at L3-L4 level, measuring 37 x 52 x 21 mm with contrast enhancement.
It presented an unenhancing intradural cystic lesion in the upper pole. The patient underwent
lumbar laminectomy, and with neurofisiologic monitorization the tumor was completely resected.
Microscopic examination of the tumor revealed a paraganglioma. In a review of the literature, we
found only five previous reported cases in which the tumor is accompanied by a cyst.

Key words: Cystic paraganglioma. Filum terminale. MRI. Spinal cord tumor.
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