Paraganglioma del filum terminal como causa de sindrome

de cauda equina

Cauda equina syndrome caused by paraganglioma

of the filum terminale
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RESUMEN

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos
originados a partir de células que migran de la cresta
neural. Su localizacion es diversa, siendo frecuentes en
cabeza, cuello, mediastino o retroperitoneo. Su creci-
miento en la region del filum terminal es muy poco fre-
cuente. Presentamos el caso de una paciente que debu-
ta con un cuadro agudo de cauda equina. Describimos
en detalle el proceso diagndstico, las caracteristicas
radioldgicas, el tratamiento y las propiedades macro y
microscopicas de este tumor.
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ABSTRACT

Paragangliomas are neuroendocrine tumors that
originate from cells migrating from the neural crest.
They have a diverse localizations, and are common in
the head, neck, mediastinum or retroperitoneum. Their
growth in the filum terminale region is very infrequent.
We report the case of a patient who suffered an acute
cauda equina syndrome. We give a detailed description
of the diagnostic process, radiological characteristics,
treatment and the macro and microscopic properties
of this tumor.
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INTRODUCCION

Los paragangliomas son tumores endo-
crinos infrecuentes que pueden ubicarse
en cualquier lugar del organismo y resul-
tan de la migracion de células de la cresta
neural, en asociacion al sistema nervioso
auténomo'?.

Estos tumores son mas frecuentes en
cabeza y cuello, mediastino, retroperito-
neo y region para-adrtica. En relaciéon al
sistema nervioso central, su localizaciéon
mas frecuente son el cuerpo carotideo, el
glomus yugular y la cauda equina!356913,

Histol6gicamente los paragangliomas
de la cauda equina son tumores benignos,
que habitualmente se localizan el en filum
terminal'®.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 47
anos que acudi6 al servicio de Urgencias de
nuestro hospital por un cuadro de dolor lumbar
intenso de aparicién brusca con dificultad para
la marcha, que progres6 rapidamente hacia un
cuadro de paraplejia completa. Entre los ante-
cedentes personales destacaban una alergia a la
penicilina y una hipertension arterial clasificada

como idiopatica, que fue diagnosticada siete
anos atras y tratada con enalapril-hidroclorotia-
zida (20-12.5mg/24h). En la anamnesis la pacien-
te refiri6 un dolor de inicio sabito, que le llegd
a despertar por la noche. El dolor se irradiaba
hacia ambas extremidades inferiores y dificul-
taba la marcha. La paciente negaba anteceden-
te traumatico alguno. En la exploracién fisica
inicial se objetivdé un balance motor de 3/5 en
psoas y cuadriceps con 0/5 en la flexo-extension
plantar. Igualmente se detect6 una anestesia en
la extremidad inferior derecha con hipoestesia
termoalgésica en la extremidad inferior izquier-
da junto con anestesia perineal, globo vesical e
incontinencia fecal. El balance motor en las ex-
tremidades superiores fue de 5/5. La paciente no
presentaba fiebre o signos de irritacién menin-
gea. Se solicit6 una tomografia axial computari-
zada (TAC) urgente de la region lumbar, que no
mostro6 alteracion alguna. Ante estos hallazgos
se realizd una resonancia magnética (RMN) de
columna lumbar (Fig. 1) que mostr6 la presencia
de una lesién intradural que ocupaba la totali-
dad del saco dural en los niveles L2-L.3-L4 con
una lesidn satélite asociada a nivel sacro.

Con la sospecha clinica y radiolégica inicial
de ependimoma se intervino de urgencia prac-
ticando una laminectomia y fijacion pedicular
L2-1.3-L4. Al proceder a la apertura dural obser-
vamos una tumoraciéon de color rojo violaceo,
encapsulada, que desplazaba las raices nerviosas

Figura 1. a) Corte sagital de RM de columna lumbar potenciada en T2 que muestra una lesion hiperin-
tensa que ocupa en su totalidad el saco dural en los niveles L2-1.3-L4 y una lesi6n satélite intradural a ni-
vel de S2. b) Corte sagital de RM de columna lumbar potenciada en T1, en el que la misma lesién parece
tener una intensidad similar al liquido cefalorraquideo y al cono medular. ¢ y d) Cortes axiales de RM de
columna lumbar potenciada en T2 donde se aprecia el nivel L1 (¢) —sin lesién-y el nivel inmediatamente
inferior con una ocupacién completa del canal (d).
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Figura 2. a) Aspecto macroscopico de la lesidn, destacando una capsula que delimita la lesion. b) H-E
10x. Proliferaciéon celular trabecular y estructuras vasculares con focos de hemorragia. c) H-E 20x. Célu-
las sin atipia citolégica con cromatina nuclear en patrén de “sal y pimienta”. d) Positividad para cromo-
granina DAP 20x. e) Positividad para sinaptofisina 20x.

lateralmente. Mediante microcirugia se diseco
con facilidad el tumor de las raices adyacentes y
se extirpd en su totalidad en una tnica pieza (fig.
2a). Lalesion se encontraba adherida Gnicamente
al filum terminal. El postoperatorio transcurrié
sin complicaciones, experimentando una progre-
siva recuperacion de la funciéon motora e inicio
de control de esfinteres. Ante el diagnostico ana-
tomopatologico de paraganglioma (fig. 2b-e), se
solicitaron niveles de catecolaminas en sangre y
en orina, resultando todos ellos normales. La pa-
ciente fue dada de alta a un centro rehabilitador
para completar su recuperacion.

DISCUSION

Los paragangliomas de la regién de la
cauda equina son lesiones sélidas, rica-
mente vascularizadas, de crecimiento lento
y bien encapsuladas, que habitualmente se
originan a partir del filum terminal y sélo
ocasionalmente en las raices nerviosas'®.
El primer caso fue descrito por Millerty
col en 1970, que inicialmente lo describi6
como un ependimoma secretor (“secretory
ependimoma”). Retrospectivamente se
demostré que esta lesién se trataba de un
paraganglioma de dicha localizacion'. Fue
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posteriormente, en 1972, cuando Lerman y
col®® emplearon por primera vez el término
“paraganglioma”. Desde entonces se han
descrito aproximadamente 220 casos en la
literatura cientifica.

El origen de los paragangliomas de la
cauda equina no se encuentra completa-
mente aclarado, ya que la existencia de
células paraganglionares en el sistema
nervioso central continda siendo objeto de
debate. Algunos autores argumentan que
las células paraganglionares se pueden ha-
llar en la cauda equina, mientras que otros
afirman que los paragangliomas en esta
localizacién no son derivados de la cresta
neural!®!1,

Los paragangliomas del filum termi-
nal son lesiones muy poco frecuentes y
representan entre un 2,5 y un 3,8% de los
tumores en esta localizacién y pueden ser
facilmente confundidos por ependimomas
o incluso schwannomas!*5"9, Su apariciéon
se suele centrar en la etapa media de la
vida, pero con un rango amplio de entre 13
a 71 afos y cierta predilecciéon por el sexo
masculino®!11316,
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Clinicamente, el sintoma inicial mas
frecuente es el dolor lumbar (50-87% de
los pacientes), que se puede acompaiiar
de ciatica (20-74% de los casos)'*!.. Su pre-
sentacién de forma aguda es excepcional
y normalmente se trata de un cuadro que
varia entre meses o incluso afios de evolu-
cion®!, La incidencia de trastornos moto-
res o sensitivos, la disfuncién de esfinteres
o la hipertensién intracraneal son otros
sintomas posibles, aunque estas formas de
presentaciéon son mucho menos habitua-
les. La existencia de déficit motor o altera-
cién de esfinteres se ha descrito como un
factor de mal prondstico funcional*'2.

El diagnéstico radiolégico diferencial
de estas lesiones resulta dificil®. La RMN
es la prueba de eleccion para el estudio
por imagen'?. La lesion suele presentarse
como hipo o iso intensa al cono medular
en secuencias potenciadas en T1, mien-
tras que se muestran hiperintensas en
secuencias T2. Ademéas de ello, captan
intensamente gadolinio en las secuencias
contrastadas debido a su importante vas-
cularizacion!?>1%13, En nuestro caso dicho
contraste no fue administrado debido a
que se trataba de un estudio urgente. Las
caracteristicas descritas no son especifi-
cas de este tipo de tumor y son comunes
a otros tumores en esta localizacion?. Al-
gunos autores han descrito la presencia
de calcificaciones como un hallazgo su-
gestivo del paraganglioma, si bien, al igual
que en nuestro caso, no siempre se hallan
presentes. La TAC no tiene indicacién al-
guna para el diagnostico de estas lesiones
en el momento actual, aunque algunos
autores describen la presencia de signos
indirectos, como el adelgazamiento de las
laminas, debido a la presion ejercida por
el tumor?®.

En cuanto al diagnéstico endocrinolé-
gico los paragangliomas del filum terminal,
a pesar de su origen neuroendocrino, rara-
mente presentan actividad secretoral$1,
En nuestro caso observamos un descenso
mantenido de la tension arterial, que ini-
cialmente se interpret6 como un cuadro de
anemia debido a la reciente intervencion,
pero que ha permanecido constante en el
tiempo y que ha permitido la retirada del
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tratamiento antihipertensivo previo. El
estudio de catecolaminas fraccionadas en
orinay en plasma, que solamente se realiz6
una vez conocido el diagndstico anatomo-
patolégico, revel6 valores normales. No pu-
dimos disponer de valores previos debido
al inicio stbito del cuadro y a la urgencia
del tratamiento quirargico. A diferencia de
los paragangliomas en otras localizaciones,
no se ha descrito en la literatura sintoma-
tologia relacionada con la producciéon de
catecolaminas®.

El tratamiento consiste en la exéresis
completa de la lesion, cuando ésta es po-
sible!*5%1012 1,05 paragangliomas se clasi-
fican como tumores de grado I segin las
World Health Organization (WHO), por lo
que, cuando se consigue dicha exéresis
radical, el tratamiento se considera cura-
tivo y la recurrencia puede suceder aque-
llos casos en los que solamente se puede
conseguir una reseccién incompletal>™. La
apariciéon de una crisis catecolaminérgica
durante la cirugia, tal como se ha descrito
en los paragangliomas en otros niveles, no
ha sido descrita en las lesiones de cauda
equina'’. Cuando la cirugia programada es
posible, la monitorizacién neurofisiolégica
intraoperatoria resulta de gran ayuda, es-
pecialmente en aquellos casos en los que
la lesion se encuentra adherida a una raiz
nerviosa’. En nuestro caso, dado que se
traté de una cirugia urgente, esta monito-
rizacion no fue posible. Aunque algunos
autores han sugerido la administracién de
tratamiento radioterapico tras una resec-
cion parcial, su utilidad en la prevencion
de la recurrencia en estos pacientes no ha
sido demostrada'*!%. Es necesario realizar
un control a largo plazo de estos pacientes,
debido al lento crecimiento de estas lesio-
nes. Para dicho seguimiento, al igual que
para su diagnéstico, la resonancia magnéti-
ca es la prueba de eleccion. Tal como se ha
presentado anteriormente, nuestra pacien-
te presentaba una lesién satélite que no fue
extirpada, por lo que este seguimiento es
obligado**16.

Macroscopicamente, estos tumores
presentan caracteristicamente un aspec-
to rojo-violaceo, debido a su importante
vascularizacién, bien circunscritos y de
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consistencia blanda (fig 2a)'*!11¢, Histologi-
camente estos tumores son de naturaleza
benigna y se caracterizan por la presencia
de células con abundantes granulos neu-
rosecretores en su citoplasma'. Presentan
una gran similitud con los ependimomas,
que son los tumores mas frecuentes en
esta localizacion®. La caracteristica histol6-
gica primordial es la presencia de grupos
de células en “nidos” o “Zellballen” con cor-
dones de células en el interior del estroma
fibrovascular(Fig. 2b-2¢)!2>%!1, Debido a su
similitud con otros tumores es necesaria
la realizacion de estudios de inmunohisto-
quimial?%!! que caracteristicamente va a
mostrar la presencia de enolasa neuronal
especifica, proteina s 100, una cromogra-
nina y sinaptofisina positivas (Figs. 2d-e)
en la mayoria de los casos y una proteina
gliofibrilar acida negativa, lo que lo va a di-
ferenciar de los ependimomas?*
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