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MOTS CLES Résumé

Paragangliome ; Introductiqn. — Le paragangliome Qe la qugue de. cheval est une tumgur rar.e, de diag.nostic
Queue de cheval ; morphologique et dqnt [’examen 1m!nunohlstoch1m1que apporte le diagnostic de certltu\de.
Histologie ; L’objectif de notre étude est de préciser les signes cliniques, radiologiques et les criteres
el e e anatomopathologiques associés et de comparer nos données a celles de la littérature.
Patients et méthodes. — Il s’agit d’une étude rétrospective portant sur neuf cas de paragan-
gliome de la queue de cheval diagnostiqués dans notre service de 2003 a 2018. L’age médian
des patients était de 50 ans avec une prédominance masculine (sex ratio: 3,5/1). Tous les
patients avaient bénéficié d’une IRM (Imagerie par Résonance Magnétique) préopératoire et
d’une intervention chirurgicale d’exérése de la tumeur. L’examen immunohistochimique de la
piece d’exérése permettait de faire le diagnostic de certitude.
Résultats. — La symptomatologie révélatrice de ces tumeurs était principalement représentée
par des radiculalgies. L'IRM mettait en évidence une lésion ovalaire rehaussée de facon homo-
gene par le produit de contraste chez les huit patients dont le compte rendu était disponible.
A examen histologique, les tumeurs étaient composées de lobules et de travées de cellules
d’allure neuroendocrine avec une riche vascularisation. En immunohistochimie, les cellules
exprimaient la chromogranine, la synaptophysine et le CD56.
Discussion et conclusion. — Les paragangliomes de la queue de cheval sont des tumeurs rares,
bénignes de croissance lente. Hormis les cas de tumeurs sécrétantes, le diagnostic préopératoire
est difficile. L'IRM est un examen important et peut révéler des caractéristiques radiologiques
évocatrices de ces tumeurs. Cependant il est rare que le diagnostic soit posé avant la chirurgie.
Le diagnostic est établi par I’examen histologique et des techniques immunohistochimiques
doivent étre utilisées pour obtenir un diagnostic de certitude et écarter les diagnostics diffé-
rentiels (épendymome, schwannome, métastase). Les paragangliomes de la queue de cheval
sont des tumeurs bien encapsulées dont 'exérése compléete est curative. Lorsque ’exérese
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Introduction

est incompléte, un traitement par radiothérapie est préconisé. Une surveillance clinique et
radiologique a long terme est recommandée en raison de la lente évolution de la tumeur et du
potentiel risque de récidive.

© 2020 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.

Summary

Introduction. — The paraganglioma of the cauda equina is a rare tumor, the diagnosis is mor-
phological and the immunohistochemistry provides a definite diagnosis. The objective of our
study is to specify the clinical signs, radiological and associated pathological criteria and to
compare our data with those of the literature.

Patients and method. — This is a retrospective study of nine cases of paragangliomas of the
cauda equina diagnosed in our department from 2003 to 2018. The median age of the patients
was 50 years-old with a male predominance (sex ratio: 3,5/1). All patients had preoperative
magnetic resonance imaging (MRI) and surgery to remove the tumor. The diagnosis was perfor-
med after HES (Hematoxylin Eosin Saffron) and immunohistochemical sections examination.
Results. — Radiculalgia was the chief symptom of these tumors. MRI showed an oval lesion
uniformly enhanced by Gadolinium in the eight patients whose records were available. Histolo-
gically, the tumors had a lobular and trabecular pattern with neuroendocrine-like cells and a rich
vascularization. By immunohistochemistry, the cells expressed chromogranin, synaptophysin
and CD56.

Discussion and conclusion. — Paragangliomas of the cauda equina are rare, benign tumors.
Except for cases of secreting tumors, the preoperative diagnosis is difficult. MRI is useful and
may reveal radiological features suggestive of these tumors. However, it is rare for the diag-
nosis to be made before surgery. The diagnosis is established by histological examination and
immunohistochemical techniques must be used to confirm the diagnosis. The paragangliomas
of the cauda equina are well encapsulated tumors whose complete excision is curative. When
the excision is incomplete, treatment with radiotherapy is recommended. Long-term clinical
and radiological monitoring is recommended because of the slow evolution of the tumor and
the potential for recurrence.

© 2020 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.

Patients et méthodes

Les paragangliomes sont des tumeurs trés vascularisées déri-
vant du systéme nerveux autonome qui surviennent le plus
souvent au niveau de la carotide et du glomus jugulaire (90 %
des cas) [1—3]. Dans 10 % des cas les paragangliomes se
situent au niveau du cone médullaire ou de la queue de che-
val. Le paragangliome de la queue de cheval est une tumeur
rare et bénigne représentant environ 3 % des tumeurs de
la queue de cheval [4]. C’est une tumeur neuroendocrine,
résultant de la migration de cellules de la créte neurale,
de croissante lente, classée grade | dans la classification de
I’OMS [5]. Le paragangliome de la queue de cheval ressemble
a d’autres tumeurs qui sont plus fréquentes dans cette loca-
lisation, notamment |’épendymome et le schwannome [6].
Le diagnostic de certitude est apporté par l’examen ana-
tomopathologique de la piece d’exérése. Le traitement de
référence est l’exérése chirurgicale compléte de la tumeur.
En raison de la rareté de ces tumeurs, peu de séries de cas
sont rapportées dans la littérature. A partir de notre étude
portant sur neuf patients et en nous appuyant sur une revue
de la littérature, nous préciserons les caractéristiques cli-
niques, radiologiques et histologiques, ainsi que le pronostic
de ces tumeurs.

Il s’agit d’une étude rétrospective portant sur neuf cas
de paragangliomes de la queue de cheval, diagnostiqués
dans le service d’anatomopathologie du CHU d’Amiens de
2003 a 2018. Parmi ces neuf patients, sept étaient de sexe
masculin et deux étaient de sexe féminin avec un sex-
ratio de 3,5/1. L’age médian était de 50 ans avec des
extrémes de 41 et 75 ans. Tous les patients avaient béné-
ficié d’une IRM préopératoire. Une exérése de la lésion
était ensuite pratiquée et chaque prélévement était envoyé
dans le service d’anatomopathologie. Apres description
macroscopique, une partie des prélévements était conser-
vée en congélation. L’examen histologique réalisé aprés
coloration HES et des techniques immunohistochimiques
complémentaires, permettait de faire le diagnostic. L’étude
immunohistochimique était réalisée pour chaque cas sur
l’automate BenchMark Ultra (Roche) en utilisant le plus
souvent les anticorps suivants : GFAP (Poly ; Microm), synap-
tophysine (SP11 ; Microm), chromogranine (DAK-A3 ; Dako),
CD56 (123C3 ; Dako), NSE (BB5/NCV-H14 ; Dako), vimentine
(V9 ; Dako), PS100 (Poly ; Microm), CK (AE1/AE3 ; Dako),
I’EMA (E29 ; Dako) et le Ki 67 (SP6 ; Diagomics). Les cri-
teres d’évaluation des paragangliomes de la queue de cheval
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Tableau 1 Tableau des principales données cliniques.
Main clinical data table.
Numéro Sexe Age Déficit Troubles Névralgies ou Lombalgies
Moteur Sphinctériens Radiculalgies
1 H 54 ans = = = =
2 F 63 ans = + = =
3 H 46 ans = = + =
4 H 71 ans = = + =
5 H 41 ans + = + +
6 H 45 ans = = + =
7 H 50 ans = = + =
8 H 62 ans = = + +
9 F 48 ans = = + +
H : Homme ; F : Femme ; +présence, — : absence.

étudiés rétrospectivement dans notre étude étaient les
signes cliniques, les signes radiologiques, |’aspect macro-
scopique, histologique et immunohistochimique.

Résultats
Signes cliniques

Les signes cliniques sont détaillés en annexe dans le
Tableau 1.

La symptomatologie révélatrice de cette tumeur était
principalement représentée par des radiculalgies pour 78 %
des patients. D’autres symptomes a type de troubles
sphinctériens, névralgie pudendale, névralgie intercostale
bilatérale ou des réflexes ostéotendineux vifs étaient retrou-
vés. Les douleurs étaient parfois a recrudescence nocturne.

Signes radiologiques

Les signes radiologiques sont détaillés en annexe dans le
Tableau 2.

Les résultats de U'IRM étaient disponibles pour huit de
nos patients. Cet examen mettait en évidence chez tous les
patients une lésion intradurale, ovalaire (Fig. 1), prenant le

Tableau 2 Tableau des données radiologiques.
Radiological data table.

t
)
E

Figure 1. IRM lombaire en séquence T2-STIR, coupe sagittale :

lésion intracanalaire ovalaire en regard de la vertébre S1.
T2-weighted STIR MRI, sagittal view, reveals a well-circumscribed

lesion next to S1.

Numéro Niveau lésionnel Imagerie

1 _ _

2 L4-L5 Lésion arrondie, intradurale de 3 cm, prenant le contraste

3 L1-L2 Lésion intracanalaire, intradurale, de 2,5 cm, luxant le cone terminal en avant,
prenant le contraste

4 $1-S2 Lésion ovalaire intradurale, d’1,6 cm, prenant le contraste

5 L3-L4 Masse intradurale, prenant intensément le contraste

6 L1-L2 Lésion intradurale, extramédullaire, de 4,5cm

7 L1-L2 Lésion intracanalaire a double composante : kystique et charnue, d’1,2cm,
prenant le contraste

8 L2-L3 Lésion intradurale extramédullaire, de 3,5cm, prenant le contraste

9 L4-L5 Lésion de la partie basse du canal lombaire

— : absence de données radiologiques.
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Figure 2.  Aspect histologique du paragangliome du patient 9 :
Prolifération tumorale d’architecture lobulée et trabéculée, com-
posée de cellules d’allure neuronale, a cytoplasme granuleux et
au noyau régulier, nucléolé. Vascularisation marquée avec vais-
seaux parfois hyalinisés. Présence de suffusions hémorragiques

(HES x 100).
Microscopic features of patient 9 paraganglioma: Proliferation of

neuron-like cells of lobulated and trabecular architecture with
granular cytoplasm and relatively regular nucleus. Important vas-
cularization with some hyalinized blood vessels. Hemorrhagic
suffusions. (HES x 100).

contraste de facon homogéne. Pour l’un des patients (cas
7), il était observé une lésion a double composante kystique
et charnue prenant le contraste. La localisation tumorale
était variable : développée a ’aplomb du myélomere L1-
L2 luxant le cone terminal en avant, en regard de L2-L3,
L3-L4, a hauteur de L4-L5 ou en arriére du corps vertébral
de S1. Les hypotheses d’épendymome du filum terminal, de
méningiome ou de schwannome étaient évoquées pour six
patients. Le paragangliome n’était jamais évoqué.

Aspects macroscopiques

Macroscopiquement, il s’agissait d’une lésion bien limitée,
encapsulée, ovalaire mesurant en moyenne 2,7 cm de grand
axe avec des extrémes de 1,2cm a 4,5 cm, de couleur beige
ou rougeatre et homogene a la coupe.

Aspects histologiques

A ’examen histologique, ’aspect de chaque lésion était
comparable. Il s’agissait d’une prolifération tumorale
dense, d’architecture lobulée ou trabéculée (Fig. 2). Ces
lobules, ou nids, sont connus sous le nom de « Zellbal-
len » (Fig. 3). Cette prolifération était composée de cellules
de taille moyenne a grande, arrondies ou polygonales, au
cytoplasme finement granuleux, clair ou éosinophile. Les
noyaux étaient arrondis, centraux, a chromatine fine ou
mottée, souvent nucléolés. Les lobules et les travées de cel-
lules tumorales étaient séparés par une matrice fibreuse et
hyaline plus ou moins épaisse et richement vascularisée. Il
existait souvent des suffusions hémorragiques au sein de la
lésion ; les dépots hémosidériniques étaient mieux mis en
évidence par la coloration de Perls. Il n’y avait pas de mitose
(ou rares mitoses), ni de secteur nécrotique. La lésion était
parfois limitée par une capsule fibreuse. L’imprégnation
réticulinique faisait mieux apparaitre U’architecture lobu-
lée.

En immunohistochimie, les cellules tumorales expri-
maient la synaptophysine, la chromogranine (Fig. 4), le
CD56, le NSE et la vimentine. La PS100 était focalement
exprimée par les cellules sustentaculaires (Fig. 5). La CK
mettait en évidence un marquage cytoplasmique puncti-
forme, cet aspect était retrouvé dans la littérature [7].

Figure 3. Aspect histologique de Uarchitecture en nids ou

lobules : Zellballen (x 400).
Microscopic features of cells arranged in nests or lobules: Zellballen

(x 400).

Figure 4. Immunohistochimie du paragangliome du patient 9 :
Expression diffuse, cytoplasmique, de la chromogranine A par les

cellules tumorales (x 400).
Immunohistochemistry of patient 9 paraganglioma: Diffuse expres-

sion of chromogranin A by tumor cells (x 400).

Figure 5. Immunohistochimie du paragangliome du patient 9 :
Expression de la PS100 par les cellules sus tentaculaires en périphé-

rie des lobules (x 400).
Immunohistochemistry of patient 9 paraganglioma: PS100 expres-

sion by sustentacular cells at the periphery of the lobules (x 400).

Les cellules tumorales n’exprimaient pas la GFAP. Elles
n’exprimaient pas (ou faiblement) ’EMA. L’index de pro-
lifération (Ki67) était toujours inférieur a 10 % (2 % en
moyenne).

Au long cours, quatre patients ont conservé des séquelles
postopératoires a type de douleurs pelviennes ou des
membres inférieurs, de troubles sphinctériens et, dans un
cas, de méningocéle lombaire ayant nécessité une reprise
chirurgicale.

Les examens de surveillance n’ont pas fait apparaitre de
récidive dans cette série.
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Discussion

Le paragangliome de la queue de cheval est une tumeur rare,
bénigne, a croissance lente, représentant 3 % des tumeurs
de la queue de cheval. Décrite initialement en 1970 par
Torack comme « épendymome sécrétoire », cette lésion a
été nommée « paragangliome de la queue de cheval » en
1970 par Lerman [8]. Cette tumeur est de type neuroen-
docrine, richement vascularisée et classée grade | selon la
classification de |’OMS.

Le pic d’incidence de cette tumeur se situe entre la
quatriéme et la sixiéme décennie, avec une prédominance
masculine [9], ce que confirme notre série de cas.

Les symptomes les plus fréquents sont les lombalgies,
avec ou sans radiculopathies (50 %). Ces douleurs lombaires
sont invalidantes, parfois insomniantes, d’aggravation pro-
gressive. Des déficits moteurs ou sensitifs peuvent étre
présents, ils sont retrouvés dans moins de 10 % des cas.
Les troubles sphinctériens sont assez rares (3 %) bien que
certains auteurs retrouvaient une fréquence plus élevée
de ces troubles en comparaison avec d’autres tumeurs de
la queue de cheval [9,10]. La paraplégie et les symp-
tomes sécrétoires sympathiques liés a la catécholamine sont
rares [11].

L'IRM est ’examen radiologique de référence pour le
diagnostic et le suivi des paragangliomes de la queue
de cheval. Ces tumeurs apparaissent généralement sous
forme d’une masse bien circonscrite iso-intense sur les
images pondérées en T1 et iso-hyper-intense sur les
images pondérées en T2 [12]. On observe généralement
un renforcement intense de ces lésions hypervascularisées
aprés ’administration de gadolinium méme si les paragan-
gliomes peuvent ne pas prendre le contraste. Des stigmates
d’hémorragie chronique ou un kyste tumoral a contenu
hémorragique peuvent étre retrouvés [9,11]. Toutefois, ces
tumeurs rachidiennes ne présentent pas de caractéristiques
pathognomoniques et sont souvent mal diagnostiquées. Les
hypothéses de schwannome, épendymome, méningiome,
tératome ou hémangiome étant souvent évoquées [13,14].

Le traitement de référence des paragangliomes de la
queue de cheval est 'exérése compléte de la tumeur. En
per opératoire, la tumeur est le plus souvent située dans le
compartiment intradural extramédullaire et apparait bien
encapsulée, friable et hémorragique.

Sur le plan histologique, les paragangliomes sont des
tumeurs d’architecture lobulée ou trabéculée, composées
de deux types de cellules : les cellules principales et les
cellules sustentaculaires. Les cellules principales arrondies
ou polygonales s’agencent en lobules. Ces lobules, ou nids,
sont connus dans la littérature sous le nom de « Zellballen »
[7,15]. Les cellules sustentaculaires, fusiformes, entourent
les lobules. Certains paragangliomes renferment des cellules
ganglionnaires, il s’agit des paragangliomes gangliocytiques.
En immunohistochimie, les paragangliomes de la queue de
cheval expriment les cytokératines contrairement aux para-
gangliomes de localisation classique (carotide et glomus
jugulaire). Il est important de noter que cela peut représen-
ter un piége diagnostique avec la métastase d’une tumeur
neuro-endocrine bien différenciée.

Concernant les diagnostics différentiels, la principale
lésion a différencier du paragangliome de la queue de che-
val est I’épendymome. Les épendymomes myxo-papillaires

sont plus fréquents dans cette région anatomique. Histologi-
quement, ils présentent une architecture papillaire avec des
cellules tumorales cubiques disposées autour de vaisseaux a
parois hyalinisées ou en dégénérescence mucoide, il y a peu
d’atypies nucléaires et ’activité mitotique est faible. Les
cellules tumorales expriment fortement la GFAP, la PS100 et
focalement I’EMA. Elles n’expriment pas les marqueurs neu-
roendocrines (chromogranine A et synaptophysine).

Le méningiome est composé de lobules de cellules
tumorales réguliéres formant des enroulements cellulaires,
également appelés « whorls ». En immunohistochimie il
se caractérise par expression de UEMA de facon diffuse
ou hétérogene dans la tumeur ainsi qu’une expression des
récepteurs a la progestérone et, dans 50 % des cas, de la
PS100 de facon focale et peu intense.

Le schwannome est une tumeur d’architecture bipha-
sique avec une alternance de secteurs denses faits de
cellules fusiformes réalisant focalement des aspects palis-
sadiques et de secteurs plus laches, moins cellulaires.
En immunohistochimie, les cellules tumorales expriment
la PS100 intensément, de facon diffuse et constamment
SOX10.

Les critéres en faveur du paragangliome sont :

e ’agencement « Zellballen » ;

e 'immunoréactivité pour la PS100 dans les cellules
sustentaculaires (les cellules sustentaculaires peuvent
également exprimer la GFAP) ;

e et 'immunoréactivité cytoplasmique pour la chromogra-
nine et la synaptophysine [1].

Concernant le paragangliome, le pronostic est excellent
aprés exérese compléte, mais celle-ci peut s’avérer déli-
cate en raison de la fréquente adhérence aux racines
nerveuses [16]. Les métastases a distance sont trés rares
[17] toutefois le taux de métastases du systéme ner-
veux central par dissémination leptoméningée s’éleve a
10 a 20 % [5]. Le diagnostic de paragangliome malin
ne peut étre retenu qu’en présence de métastases
systémiques.

En cas d’exérése compléte, certains auteurs recom-
mandent toutefois un suivi a long terme en raison du risque
de récidive, compris entre 1 et 4 % [11]. Dans les cas
de résection subtotale, 10 % des paragangliomes de la
queue de cheval réapparaissaient ’année suivant la chi-
rurgie. Landi et al. signalaient une rechute plus tardive,
trente ans aprés une résection incompléte [8]. Un traite-
ment par radiothérapie est recommandé apres une résection
subtotale [18].

Auvu de la littérature, la plupart des cas sont sporadiques
mais certains paragangliomes de la queue de cheval se déve-
loppent dans un contexte de mutation SDHD. D’autres génes
peuvent étre en cause (VHL, NF1, SDHX, RET) mais dans
ce contexte, les parangangliomes sont rarement développés
dans la région de la queue de cheval [5].

Conclusion

Les paragangliomes de la queue de cheval sont des tumeurs
bénignes et rares, d’aspect solide, bien encapsulées et tres
vascularisées. Les manifestations cliniques aigués sont peu
fréquentes. Ces tumeurs peuvent étre confondues avec un
épendymome ou un schwannome tant sur le plan clinique
qu’histologique, il est donc important pour le patholo-
giste d’évoquer le diagnostic. Le traitement de référence
est 'exérese chirurgicale compléte et une surveillance des
patients sur plusieurs années est préconisée.
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