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Resumen

Los paragangliomas son tumores neuroendocrinos
poco usuales. En cola de caballo y filum terminale resultan
raros. Por su baja frecuencia, patrones histológicos no
típicos e inmunofenotipo dual (epitelial-paraganglionar),
pueden confundirse con otras neoplasias más frecuentes
en la región. Es nuestro propósito informar un caso de
paraganglioma de la cola de caballo y el filum terminale
(PGCCFT), destacando su aspecto histológico,
inmunohistoquímico, diagnóstico diferencial, pronóstico
y tratamiento. Revisamos la clínica, imagen por RMN y
morfología de un PGCCFT, diagnosticado en el
Departamento de Patología Quirúrgica del Centro Médico
ABC, en la Ciudad de México. Presentación del caso:
Masculino de 26 años de edad, que consulta por dolor
lumbar bajo de un año de evolución. La RMN mostró
lesión heterointensa, bien delimitada, de 2 cm, a nivel de
vértebras lumbares 1era y 2da, sugiriendo ependimoma.
El tumor fue resecado totalmente. Microscópicamente
resultó predominante papilar, sus células principales se
tiñeron con cromogranina, sinaptofisina y citoqueratina.
Las escasas células sustentaculares fueron S100 positivas.
El paciente evolucionó satisfactoriamente. Conclusiones:
El diagnóstico de certeza y diferencial de los PGCCFT
precisa correlación entre patrón morfológico e
inmunofenotipo, y este último debe ser interpretado en el
contexto peculiar de esta región anatómica.
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Summary

Paragangliomas are unusual neuroendocrine
tumours, rare in the cauda equina and filum terminale.
Due to their low frecuency, no clasical patterns and dual
immunophenotype, may be misinterpreted as others
neoplasms more frequent in this site. It is our aim to
report a case of paraganglioma of the cauda equina and
filum terminale( PGCCFT ), standing out it’s histological-
immunohistochemical pattern, differential diagnosis,
prognostic and treatment. We reviewed the clinical
presentation, NMR features and morphological aspect
of one PGCCFT, diagnosed in the ABC Medical Center’s
Surgical Pathology Department of Mexico City. Report
of the case: 26 years old man , who had been suffering
a low lumbar pain for one year before he came to our
hospital. The NRM showed heterointense lesion in the
level of first and second vertebra, suggesting
ependymoma. The tumor was totally resected.
Histologically it was papillary, the chief cells have
stained with chromogranin, synaptophysin, and
cytokeratin. The few sustentaculars cells were S100
positive. The patient have haven a favorable course.
Conclusions: The certainty and differential diagnosis of
paragangliomas of the cauda equina and filum terminale
needs correlation between histological pattern and
immunophenotype, the last must be considered in the
peculiar context of this anatomic region.
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Introducción

Los paragangliomas son tumores neuroen-
docrinos raros, originados de células paragan-
glionares, derivadas de la cresta neural y asociadas
al sistema nervioso autónomo.1 La mayoría de los
paragangliomas extra-adrenales reportados afectan
al cuerpo carotídeo y el glomus yugular.2 Aunque
otras muchas localizaciones han sido referidas,3 los
paragangliomas de la región de la cola de caballo y
el filum terminale son raros.4 Si se suma a la baja
frecuencia de estos tumores, la existencia de patro-
nes histológicos inusuales y su peculiar expresión
de citoqueratinas, se comprende fácilmente la posi-
bilidad de confusión con neoplasias más frecuentes
en esta región, como los ependimomas.3,5

La histología típica en cualquier sitio es el agru-
pamiento de las células principales en agregados
celulares (patrón zellballen). La inmunohisto-
química de los paragangliomas revela positividad
para marcadores neuroendocrinos en células
poligonales eosinófilas o anfófilas e inmunotinción
con la proteína S100 en las células fusiformes
sustentaculares. La expresión de citoqueratinas,
sin embargo, resulta un hallazgo poco común en
tumores paraganglionares fuera de la región de la
cola de caballo y el filum terminale.1,6

Presentación del caso

Caso clínico

Paciente masculino, de 26 años de edad, fuma-
dor activo desde hacía 13 años. Acudió a consulta
por padecer dolor lumbar bajo, pulsátil, que se irra-
diaba a ambos miembros inferiores, y para el cual
había recibido tratamiento sintomático durante año y
medio anterior sin lograr mejoría. No refirió trastor-
nos esfinterianos y la exploración clínica no reveló
defecto sensitivo ni motor. Como parte del estudio
durante su ingreso hospitalario, se realiza resonan-
cia magnética nuclear de la región lumbar y se cons-
tata lesión nodular, muy bien delimitada, a nivel de
las vértebras lumbares 1a y 2a, de intensidad
heterogénea, de 2 cm de diámetro, sugestiva de
ependimoma lumbar (Figura 1). El tumor se extirpó
quirúrgicamente en su totalidad, precisándose loca-
lización intradural, extramedular con compresión del
cono medular y raíces nerviosas.

Hallazgos anatomopatológicos

Aspecto macroscópico

Macroscópicamente el tumor era ovoide de 2,1
x 1,7 x 1,5 cm, rodeado por cápsula fina de color
blanco-grisáceo. La superficie de corte de color
café claro con focos puntiformes de aspecto
hemorrágico y consistencia blanda.

Aspecto microscópico

Para el examen microscópico las muestras del
tumor se procesaron con técnica convencional y
coloración de hematoxilina/eosina en cortes para-
finados, previa fijación en formol neutro al 10%.
Sobre cortes semejantes se aplicó panel de anti-
cuerpos consistente en: anti-sinaptofisina (1:150/
Biogenex), anti-cromogranina (1:300/Biogenex),
anti-proteína S100 (1:600/ Biogenex), Proteína
Acídica Gliofibrilar (1:500/ Biogenex) y citoquera-
tinas de amplio espectro AE1/3 (1:400/ Biogenex).

Histológicamente el tumor se encontraba cons-
tituido principalmente por células con abundante
citoplasma, eosinófilo pálido, con núcleo vesiculo-
so y nucléolo prominente. Casi en su totalidad es-
tas células adoptaban una disposición perivascular
dando aspecto de pseudorosetas. En cortes longi-
tudinales las estructuras vasculo-celulares adqui-
rían aspecto papilar, con los núcleos regularmente

Figura 1. Imagen por RMN: lesión ovoide heterointensa, bien delimitada,
a nivel de primera y segunda vértebras, lumbares.
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dispuestos en la periferia (Figura 2). Sólo hacia un
extremo del tumor fue evidente el clásico patrón en
pequeños nidos celulares (balones celulares) de
células principales, poligonales, contorneados por
células aplanadas, y rodeados por vasos de pared
fina, muy congestivos, dilatados y con hemorragia
focal. Los hallazgos de la inmunohistoquímica se
resumen en el cuadro I. Resultó notoria tras el in-
munomarcaje la casi total ausencia de células sus-
tentaculares, S-100 positivas, en las zonas del tu-
mor con estructura papilariforme y en pseudorose-
tas, y su abundancia en las zonas tumorales con
patrón clásico (Figura 3). Las células principales se
tiñeron intensamente con cromogranina (Figura 4)
y sinaptofisina, independientemente del patrón
adoptado. La expresión de citoqueratinas se reiteró
en las células principales como acúmulos paranu-
cleares focales, semejantes a manchas (Figura 5).

Discusión

La mayoría de los paragangliomas del sistema
nervioso central ocurren en el compartimiento
intradural espinal preferentemente en la región del
filum terminale y la cola de caballo.3

El primer caso de un paraganglioma en esta
localización del que se tenga referencia fue el re-
portado por Miller y Torack en 1970 como
ependimoma secretor.7 Correspondió a Lerman
en 1972 la primera descripción acreditada de un
paraganglioma en el canal espinal de un hombre
de raza negra, 25 años de edad, e historia de
dolor en la espalda.8 Desde entonces a la fecha
los reportes se han incrementado, pero la cifra
no alcanza aún 100 casos, siendo las mayores
series recopiladas en trabajos colaborativos las
de Moran5 y Sonneland,3 con 30 y 31 casos res-
pectivamente.

Figura 3. Abundantes células sustentaculares( más oscuras ) en
áreas con patrón zellballen característico. Inmunomarcaje con proteína
S100 / x 250.

Figura 2. Ordenamiento vasculo-celular, papilariforme, predominante
H/E x 250.

Figura 4. Inmunotinción positiva intensa para cromogranina en células
principales. / x 250.

Figura 5. Inmunomarcación para citoqueratina. Patrón paranuclear,
en células principales / x 250.
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Desde el punto de vista clínico, los paragan-
gliomas de la cola de caballo y el filum terminale
han mostrado un ligero predominio masculino. Son
tumores del adulto joven o de mediana edad ( 4ta
década).3,5,9 El síntoma clínico más reiterado en
todas las series y casos reportados es el dolor lum-
bar bajo. El caso presentado resulta plenamente
concordante con lo comentado en la literatura re-
visada. Los reportes de estudios imagenológicos
coinciden en apuntar la poca contribución de la ima-
gen a la distinción entre los paragangliomas y otras
neoplasias en esta localización,10,11 tal como suce-
dió en el caso que reportamos.

Como subgrupo, los paragangliomas de la re-
gión de la cola de caballo y el filum terminale exhi-
ben características peculiares.

En su histología ha prevalecido el patrón clási-
co (zellballen ),3,12 sin embargo también se descri-
be como menos frecuente la variante papilar,3,4 y
como raras las variantes fusocelular y melano-
cítica.5 La diferenciación gangliocítica focal, o pre-
dominante, resulta común en estos tumores.12

Expresión de citoqueratinas, con patrón difuso o
paranuclear, de intensidad variable, se ha reportado
reiteradamente1,4,6 en contraste con los escasos re-
portes de inmunorreactividad para citoqueratinas en
paragangliomas de cabeza y cuello.4,14 Los estudios
ultraestructurales han coincidido igualmente en la
descripción de gránulos de centro electrón-denso,
con halo periférico electrón-lúcidos, limitados por
membrana, semejantes a los encontrados habitual-
mente en tumores neuroendocrinos. Sin embargo la
presencia de cilios y filamentos intermedios se con-
sidera un rasgo propio de los paragangliomas de la
región de la cola de caballo y filum terminale.7

Resulta imprescindible en esta localización di-
ferenciar los paragangliomas de otros tumores más
frecuentes, en particular los ependimomas, con los
que comparte algunos detalles histológicos. La
inmunohistoquímica hace expedita tal distinción
(Cuadro II). No obstante vale recordar al respecto
el reporte por Caccamo15 de un tumor con proba-
da diferenciación dual: paraganglionar y epen-
dimaria. Particular significación durante el diagnós-
tico diferencial cobra la expresión de citoqueratina
en los paragangliomas de la cola de caballo y el
filum terminale, pues fuera de este contexto, la
inmunotinción con citoqueratina en tumores
neuroendocrinos favorece el diagnóstico de
carcinomas neuroendocrinos, incluyendo tumores
carcinoides.6,16 Otros tumores extramedulares intra
o extradurales también deberan ser considerados,
como pueden ser: schwannomas, meningiomas,
tumores melanocíticos, carcinomas metastásicos,
sarcomas, y hemangioblastomas.

La extirpación quirúrgica total ha resultado un
tratamiento curativo muy efectivo para los
paragangliomas de la región de la cola de caballo
y el filum terminale.17,18 La radioterapia como
coadyuvante no ha demostrado utilidad en la pre-
vención de recidivas.19 El reporte de recidivas os-
cila según las series entre un 4 a 10 %, coincidien-
do en su ocurrencia a largo plazo.3,11

Los factores con mayor significación pronóstica
son parámetros macroscópicos tales como la encap-
sulación y la resecabilidad quirúrgica total. Ningún
detalle histológico permite predecir con exactitud la
evolución futura de cada paraganglioma en cues-
tión,20 aunque algunos reportes señalan correlación
entre la escacez de células sustentaculares, S100
positivas, y una conducta tumoral más agresiva.21

Cuadro II. Diagnóstico diferencial entre
paragangliomas y ependimomas.

Paragangliomas Ependimomas

Patrón papilar Raro Frecuente
Mucina
extracelular Ocasional, cambio

mixoide perivascular Abundante

Cromogranina Células principales + Células tumorales –
/ Sinaptofisina

S100 Células sustentaculares+ Células tumorales+
PAGF Células sustentaculares+ Células tumorales+

+ : positiva / - : negativa / GFAP: Proteína acídica gliofibrilar.

Cuadro I. Resultados del estudio inmunohistoquímico
en el caso estudiado.

Marcadores Resultados

Sinaptofisina positiva sólo en células principales.
Cromogranina positiva sólo en células principales.
PAGF positiva sólo en células sustentaculares.
S100 positiva sólo en células sustentaculares.
CK AE1/3 positiva sólo en células principales (patrón

paranuclear)

PAGF : Proteína acídica gliofibrilar / CK: Citoqueratina.
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A pesar de que la mayoría de los paragangliomas
de la cola de caballo y el filum terminale muestran un
comportamiento biológico benigno, el diagnóstico
demorado y la progresión tumoral aunque lenta, pue-
den ocasionar defectos neurológicos irreversibles, de
ahí la importancia de su adecuado reconocimiento.
El diagnóstico previo a la observación microscópica
ha podido sólo ser sugerido en excepcionales casos
funcionantes. Estar familiarizado con las caracterís-
ticas propias de los paragangliomas de la cola de
caballo y el filum terminale permite su diagnóstico
oportuno y minimiza los posibles errores diagnósti-
cos potenciados por su peculiar fenotipo dual: epitelial
y paraganglionar.

Conclusiones

El carácter esporádico de los paragangliomas
en esta región anatómica, obliga a tenerlos siem-
pre en mente durante el diagnóstico diferencial de
las neoplasias en este sitio, el cual se sustenta en
la correlación del aspecto morfológico con el
inmunofenotipo, interpretado éste en el contexto
propio de la zona en cuestión.
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