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Caso clínico
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Resumen

Los tumores de la médula espinal corresponden a 15% de los 
tumores del sistema nervioso central. Estos tumores se clasifican 
en función a su relación con la médula espinal. El paraganglioma 
es una lesión neuroectodérmica rara, se origina de las células 
paraganglionares derivadas de la cresta neural que están 
asociadas al sistema nervioso autónomo. Son lesiones benignas 
de la médula adrenal o del paraganglio extraadrenal. Cuando 
se localizan en la región espinal lo hacen con mayor frecuencia 
en la región lumbar (cola de caballo y Filum terminale). La 
clínica puede ser variable; sin embargo, el síntoma principal 
es radiculopatía. Presentamos el caso de una mujer de 48 años 
con dolor lumbar crónico, resonancia magnética con lesión 
lumbar, intradural, a quien se realizó procedimiento quirúrgico 
mediante laminectomía y resección de la lesión con vigilancia 
neurofisiológica. El reporte histopatológico fue compatible con 
paraganglioma intradural lumbar dependiente de una raíz 
nerviosa. Se expone el caso y se revisa la literatura existente.

Palabras clave: Paraganglioma, espinal, cauda-equina, Filum 
terminale.

Nivel de evidencia: IV

ABSTRACT

Spinal cord tumors correspond to 15% of the tumors of the 
central nervous system. These tumors are classified according 
to their relationship with the spinal cord. Paraganglioma is a 
rare neuroectodermal lesion, originating from paraganglionic 
cells, derived from the neural crest and associated with the 
autonomic nervous system, are benign lesions of the adrenal 
medulla or extra-adrenal paraganglia. When they are located 
in the spinal region they do it more frequently in the lumbar 
region (cauda equinal and Filum terminale). The clinic can 
be variable, however the main symptom is radiculopathy. We 
present a case of a 48-year-old woman with chronic low back 
pain, magnetic resonance with lumbar intradural lesion. 
Surgical procedure was performed by laminectomy and 
resection of the lesion with neurophysiological support, the 
histopathological report is compatible with lumbar intradural 
paraganglioma dependent on a nerve root. The case is exposed 
and the literature is reviewed.

Keywords: Paraganglioma, spinal, cauda-equina, Filum-
terminale.

Level of evidence: IV

Introducción

Los tumores de la médula espinal representan apro-
ximadamente 15% de los tumores del sistema nervio-
so central.1 La mayoría de los tumores intradurales 
surgen de las células de la médula espinal, Filum ter-
minale, raíces nerviosas o meninges. Los tumores de 
la médula espinal intradural se clasifican en función 
a su relación con la médula espinal: intramedulares 
que son los que se encuentran dentro de la médula es-
pinal, mientras que los tumores extramedulares son 
lesiones extrínsecas a la médula espinal. Sin embargo, 
un pequeño número de neoplasmas puede tener com-
ponentes tanto intramedulares como extramedulares 
que, normalmente, se comunican a través de una zona 
de entrada de la raíz del nervio o a través de la transi-
ción entre el cono medular y el Filum terminale.
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Los paragangliomas son tumores neuroendocri-
nos raros, se originan de las células paragangliona-
res derivadas de la cresta neural y están asociados al 
sistema nervioso autónomo.2 Son tumores benignos 
que pueden originarse de la médula adrenal o del pa-
raganglio extraadrenal.3 Se producen en cualquier si-
tio de la cadena simpática o parasimpática, los sitios 
más frecuentes del sistema simpático son los paraa-
órticos. Los paragangliomas extraadrenales también 
se encuentran en la región de cabeza y cuello (glomus 
yugular, tumor del cuerpo carotídeo), ámpula de Vater, 
yeyuno, píloro y menos frecuente en la cauda equina,4 
en donde representa 3.8% de tumores de esa región;4 
si lo anterior se suma a la baja frecuencia de estos tu-
mores, la existencia de patrones histológicos inusuales 
y su peculiar expresión de citoqueratinas, se compren-
de con facilidad la posibilidad de confusión con neopla-
sias más frecuentes en esta región, como los ependi-
momas.5,6 Los paragangliomas extraadrenales pueden 
desarrollar un componente gangliocítico (paraganglio-
mas gangliocíticos), los cuales consisten en componen-
tes de células ganglionares junto a células sustenta-
culares.7 Alrededor de la mitad de los paragangliomas 
de la cauda equina contienen células ganglionares ma-
duras.8 Aún no se encuentra claro el origen de esta 
variante; sin embargo, se cree que los paragangliomas 
gangliocíticos se originan de células ganglionares neu-
roectodérmicas o de células fusiformes.9

Presentación del caso

Mujer de 48 años de edad, con antecedente de dolor 
lumbar de 18 meses de evolución con irradiación a 

ambos miembros pélvicos, región posterolateral, 
predominio derecho, que refería mejoría parcial con 
analgésicos durante seis meses y después dolor inter-
mitente, intensidad 8/10, empeoramiento del dolor 
con posición sedente, mejoría con analgésicos y es-
teroides, escala de Oswestry Disability Index (ODI) 
32%, no se encontró evidencia de déficit motor, sen-
sitivo o incontinencia de esfínteres. El estudio de re-
sonancia magnética (Figura 1) muestra una lesión 
ocupativa de espacio, nodular, localizada en la región 
lumbar, intradural, nivel L3-L4, adyacente al Filum 
terminale e isointensa en la fase simple. Posterior a 
la administración del medio de contraste se encuen-
tra hipercaptante, con dimensiones 39.5 × 18.8 × 
18.2 mm en sus ejes cefalocaudal, laterolateral y ven-
trodorsal, respectivamente.

Se decide realizar procedimiento quirúrgico con 
resección de la lesión con monitoreo neurofisiológico 
transquirúrgico, con resección subtotal por disminu-
ción severa del voltaje en el monitoreo electrofisioló-
gico durante la manipulación.

Hallazgos anatomopatológicos. Los cortes 
histológicos mostraron células principales y células 
sustentaculares, las células principales mostraron 
morfología epitelioide uniforme de tamaño interme-
dio con citoplasma eosinófilo con áreas de citoplasma 
claro, los núcleos son redondos a ovales con cromati-
na granular organizados principalmente en patrón 
perivascular y en patrón de nidos de Zellballen y 
rodeados de vasos capilares, de forma multifocal se 
observaron células con características gangliocíticas 
con citoplasma abundante. Se observó una mitosis 
en 10 campos de alto poder. Por estudio de inmuno-

Figura 1: 

Imagen de resonancia magnética se-
cuencia T1 contrastado, cortes coronal 
(A), sagital (B) y axial (C), muestra le-
sión ocupante de espacio, localizada en 
la región lumbar (L3-L4), heterogénea 
con una porción rostral hipointensa y 
con un realce más tenue tras la admi-
nistración del medio de contraste.
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histoquímica, las células principales fueron positivas 
para marcadores neuroendocrinos (cromogranina, si-
naptofisina y enolasa neuronal específica) las células 
sustentaculares fueron positivas de forma multifocal 
para proteína S100 y GFAP.

Posterior a la cirugía, cursó con mejoría del do-
lor 0-1/10, sin déficit neurológico y con el reporte de 
patología se decide manejo con radioneurocirugía 14 
Grays dosis única. En la actualidad, la paciente se 
encuentra clínicamente estable sin déficit neurológi-
co y mejoría de la sintomatología.

Discusión

Los paragangliomas son lesiones originadas en el 
tejido del sistema nervioso autónomo, es una pato-
logía rara que se presenta con dolor lumbar y sín-
tomas radiculares.10 Alrededor de 90% de los para-
gangliomas surgen en la glándula suprarrenal (feo-
cromocitoma), y el 90% de los paragangliomas ex-
traadrenales se localizan en el cuerpo carotídeo y el 
bulbo yugular.11 Dillard-Cannon y colaboradores12 
refieren que existen cerca de 220 casos en la litera-
tura, de éstos, la mayoría son reportes de casos con 
presentación de dolor lumbar y radiculopatía; sin 
embargo, Chenlong Yang13 reporta una serie de 19 
pacientes en 18 años, de los cuales 78.9% tenían do-
lor lumbar al momento del diagnóstico, con déficit 
motor 63.2%, alteraciones en la sensibilidad 52.6% 
y la localización más frecuente fue en cauda equina 
con 78.9%. Este grupo logró tasas altas de resección 
completa y a los pacientes a los que no se realizó 
resección total se les dio radioterapia con una tasa 
alta de control tumoral. Esto se corrobora en otra 
serie de casos de ocho pacientes evaluados en un pe-
riodo de seis años, en la cual el dolor lumbar fue la 
sintomatología más común (100%), y de éstos sólo 
un paciente tenía déficit motor y otro alteraciones 
sensitivas; de igual forma, la cauda equina fue la 
localización más frecuente.14 Otra serie francesa 
encuentra seis pacientes en un periodo de 12 años; 
esta serie contrasta con las dos previas, ya que en-
cuentra como síntoma más frecuente la radiculopa-
tía en 67%, alteraciones de esfínter (incontinencia 
urinaria) en 33% y en 50% de sus pacientes la lesión 
se encontró en el Filum terminale.15 En cuanto a 
la localización, Lingyun Lu16 hace el reporte de un 
paraganglioma cervical nivel C2-C3, del cual sólo se 
encuentran reportados seis casos en la literatura, 
entre ellos el de este grupo, en donde el síntoma 
principal es motor. Bush y Bateman17 reportan un 
paciente que presentó sólo papiledema bilateral, y 

concluyen que los pacientes con edema de papila, 
con imágenes craneales normales, en los que sea 
poco probable que la hipertensión intracraneal sea 
idiopática requieren de la realización de imágenes 
de resonancia magnética de la médula para descar-
tar un tumor espinal. La fisiopatología del papilede-
ma en estas lesiones aún se desconoce. En cuanto a 
la patología, los paragangliomas están compuestos 
por dos tipos de células, células principales y célu-
las sustentaculares fusiformes; de forma clásica, las 
células principales se organizan en agregados celu-
lares o «patrón Zellballen». La inmunohistoquímica 
de los paragangliomas revela positividad para mar-
cadores neuroendocrinos en las células principales. 
La tinción de S100 es positiva en las células susten-
taculares, la cual puede ser positiva también en las 
células tumorales de los ependimomas. El anticuer-
po GFAP puede usarse para diferenciar estas dos 
neoplasias, debido a que las células ependimarias 
son GFAP positivas, mientras que las neoplásicas de 
los paragangliomas son negativas.

Como subgrupo, los paragangliomas de la región 
de la cola de caballo y el Filum terminale exhiben 
características peculiares. En su histología ha pre-
valecido el patrón clásico (Zellballen); sin embargo, 
también se describe como menos frecuente la varian-
te papilar,5,18 y como raras las variantes fusocelular 
y melanocítica,6 la diferenciación gangliocítica focal 
o predominante resulta común en estos tumores.8,19

Conclusiones

Los paragangliomas espinales son entidades patoló-
gicas raras que se presentan con dolor lumbar y radi-
cular; por lo general, la evolución clínica es benigna. 
La resección quirúrgica es la primera línea de trata-
miento con mejoría inmediata de la sintomatología. 
En caso de resección subtotal está indicado el trata-
miento con radioterapia.
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