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RESUMEN

El ependimoma es un tumor de lento crecimiento que se origina de células de la pared de los ventriculos cerebrales o del canal
ependimario, que afecta preferentemente a los ninos y adultos jovenes. Corresponde histologicamente a grado II de la clasificacion
de la OMS (Organizacion Mundial de la Salud). La variante anaplasica corresponde al grado III.

Representa el 6.12 % de los tumores intracraneanos en la infancia. La edad mas frecuente es alrededor de los 6 anos y no hay
prevalencia de sexos.

El ependimoma puede nacer en cualquier punto del sistema ventricular o del canal espinal o, alejados de ellos, de remanentes aislados
en el parénquima cerebral.

En los ninos ocupa el tercer lugar de frecuencia en la fosa posterior, después del meduloblastoma y astrocitoma. La conducta biologica
del ependimoma varia totalmente segiin esté localizado en el compartimiento supratentorial o en la fosa posterior: el ependimoma
supratentorial no tiene un patron radiologico caracteristico y suele ser anaplasico; no obstante, como la reseccion es posible en la mayoria
de los casos se puede hablar de curacién. En cambio el ependimoma de _fosa posterior que tiene un patron radiolégico caracteristico,
generalmente nace del piso del cuarto ventriculo lo que impide la reseccion total y por ende la curacion, aunque sea de bajo grado.
El tratamiento de eleccion del ependimoma es la reseccion total, y cuando ello no es posible se completa el tratamiento con radioterapia
local conformada (acelerador lineal) sea un ependimoma de alto o bajo grado. La quimioterapia no es efectiva en el ependimoma
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DEFINICION

El ependimoma es un tumor de lento crecimiento
que se origina de células ependimarias de la pared de
los ventriculos cerebrales o del canal ependimario, que
afecta preferentemente a los ninos y adultos jovenes.
Corresponde histoloégicamente a grado II de la clasifica-
cion de la OMS (Organizacion Mundial de la Salud).

GENERALIDADES

El ependimoma representa el 3,9% de todos los
tumores neuroepiteliales y el 6,12% de los tumores
intracraneanos en la infancia. Es mas frecuente en
ninos pequenos, representando el 30% de todos los
tumores intracraneanos en los ninos menores de 3
anos. Se presenta por igual en ambos sexos. La edad
mas frecuente es alrededor de los 6 anos y luego hay un
segundo pico de frecuencia entre 30 y 40 anos.

LOCALIZACION

El ependimoma puede nacer en cualquier punto del
sistema ventricular o del canal espinal, pero también
puede nacer alejado del epéndima ventricular, de nidos
de células ependimarias que quedaron como remanen-
tes aislados en el parénquima cerebral durante la
embriogénesis. En los ninos, la localizacién mas fre-
cuente de este tumor es en la fosa posterior, mientras
que en los adultos es en la médula espinal. En los nifios,
ocupa el tercer lugar de frecuencia en la fosa posterior,
después del meduloblastoma y astrocitoma.
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Es un tumor de comportamiento paradojal, pues es
mas probable una prolongada sobrevida e incluso una
curacion en un nino con ependimoma anaplasico su-
pratentorial con reseccion total que en un paciente con
ependimoma de bajo grado en la fosa posterior, donde
raramente se logra una reseccion total.

El aspecto del tumor varia segtin su localizaciéon. En
los ventriculos laterales adopta la forma del ventriculo
y cuando es extraventricular, en el parénquima cere-
bral mimetiza un astrocitoma, pues a veces es también
quistico.

En la fosa posterior se origina en el piso o en el techo
del IV ventriculo, al que ocupa totalmente en su creci-
miento. El tumor suele extenderse hacia el angulo
pontocerebeloso, aflorar en la cisterna magna y apoyar-
se sobre la superficie del tronco cerebral.

Es un tumor blando, que se aspira facilmente, de
color grisaceo, que se delimita bien del tejido normal.
Generalmente tiene un punto de implante en el tronco
cerebral que es en realidad donde el tumor se origina y
es alli donde no se debe intentar resecarlo todo, pues se
puede producir dafo irreparable en el tronco cerebral.

HISTOPATOLOGIA

Desde el punto de vista anatomopatolégico! el epen-
dimoma se identifica con dos elementos caracteristicos:
las rosetas ependimarias y las seudorrosetas perivas-
culares.

Lasrosetas ependimarias, orosetas verdaderas, son
actimulos de células en forma radiada alrededor de una
luz central. Este elemento histologico es patognomoni-
co del ependimoma pero so6lo esta presente en la mino-
ria de los casos.

En cambio, las seudorrosetas también estan forma-
das por actimulos de células ordenadas radialmente
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alrededor de vasos sanguineos. Estos elementos estan
presentes en la mayoria de los casos pero no son
patognomonicos.

El ependimoma puede presentar cambios regresivos
que incluyen areas de degeneracion mixoide, hemorra-
giaintratumoral y focos de cartilago. Las calcificaciones
son muy frecuentes y ayudan al diagnoéstico en la
tomografia computada (TAC).

El ependimoma anaplasico es la variante maligna
del ependimoma. Es de rapido crecimiento, alto indice
mitético, frecuentemente acompanado de proliferacion
microvascular y necrosis. Corresponde al grado IIl de la
clasificacion de la OMS. Es mas frecuente en ninos
pequenos y en el compartimiento supratentorial.

En el ependimoma en general, la diferenciacion
histoloégica no se correlaciona con la evolucion, pues un
ependimoma de bajo grado, benigno en apariencia,
puede comportarse localmente muy agresivo.

Este tumor, al igual que el meduloblastoma, puede
diseminarse por LCR y producir metastasis, tanto en el
parénquima cerebral como en la médula espinal (Fig.
1). E1 15% de los pacientes tienen evidencia de disemi-
naci6n al diagnostico?.

Fig. 1. Distintos pacientes con diseminacién de ependimoma

SINTOMAS Y SIGNOS

El signo inicial mas frecuente en los pacientes con
ependimoma de fosa posterior es el vomito. Este signo es
tan frecuente que, en la jerga neuroquirargica decimos
que todo tumor de fosa posterior en un nino que comien-
za con vomitos es un ependimoma hasta que se demues-
tre lo contrario. Se cree que es por estimulacion del
centro del vomito en el piso del IV ventriculo, pero
también puede ser por hipertensiéon endocraneana (SHE).

A medida que el tumor crece y ocupa el IV ventriculo,
muchas veces en su totalidad, se produce hidrocefalia
triventricular con los signos propios de SHE: cefaleas
matinales que calman con el vomito, vomitos a veces “en
chorro”, edema de papila. Este tltimo signo puede
llevar a la ceguera por atrofia de papila, aunque se haya
removido el tumor, si el SHE fue de larga evolucion.
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Es comtn en el ependimoma el compromiso de
pares craneanos, sobre todo VII y VIII, dado que el
tumor generalmente nace del piso del IV ventriculo e
infiltra los nticleos de dichos pares craneanos, lo que
raramente ocurre con el meduloblastoma. La paralisis
del VI par, generalmente, esta producida por la hidro-
cefalia.

Muchas veces los padres refieren cambios de carac-
ter en el nino, mal comportamiento escolar, progresiva
dificultad en el aprendizaje, etc.

Cuando el ependimoma esta localizado en el com-
partimiento supratentorial, crece en el interior del
sistema ventricular formando a veces un verdadero
molde de los ventriculos laterales y/o del Il ventriculo.
Al crecer dentro de cavidades, el paciente permanece
asintomatico por mucho tiempo, adquiriendo el tumor
grandes dimensiones antes de dar sintomatologia. Cuan-
do el crecimiento tumoral produce obstruccién a la
circulacion del LCR, aparecen los sintomas de SHE por
hidrocefalia®.

Otras veces el tumor crece, como dijimos, alejado del
sistema ventricular: ependimoma extraventricular, y se
comporta como cualquier proceso expansivo intrapa-
renquimatoso cuya sintomatologia estara dada por la
ubicacién del tumor: convulsiones, paresias, trastor-
nos de conducta, etc.

NEUROIMAGENES
Ependimoma de fosa posterior

En la tomografia computada (TAC) son tumores
generalmente isodensos y captan poco el contraste a
diferencia del meduloblastoma y astrocitoma que se
intensifican marcadamente en forma homogénea. Mas
del 50% de los ependimomas de fosa posterior presentan
calcificaciones, bien visibles en la TAC pero poco visibles
en resonancia magnética (IRM), excepto que existan
areas extensas y densas de calcificaciones para producir
la senal hipointensa caracteristica. La calcificacién de
un tumor indica crecimiento lento y la TAC es muy
sensible para mostrarla, aun las mas pequenas y punti-
formes. Es frecuente la hidrocefalia evolutiva (Fig. 2).

Menos frecuentemente, el ependimoma de fosa pos-
terior es anaplasico (grado III de la OMS) y en estos
casos capta el contraste en forma homogénea. (Fig. 3)

En IRM la topografia tumoral se muestra con mayor
precision y se ve como este tumor frecuentemente se
extiende a través de los agujeros de Luschka a los
angulos pontocerebelosos (Fig. 4) y a través del agujero
de Magendie a la regiéon dorsal del bulbo y porcion
superior de la médula espinal (Fig. 5)

La IRM es ttil para demostrar el origen del tumor en
el piso del IV ventriculo en oposicién con el meduloblas-
toma que nace en el techo?.

Ependimoma supratentorial
El ependimoma supratentorial no tiene un patron

radiologico caracteristico, como en el caso de la fosa
posterior, y adopta diferentes formas mimetizando glio-
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Fig. 2. TAC corte axial: imagen tipica de ependimoma de fosa
posterior: tumor en IV ventriculo, isodenso, con calcificaciones.
Hidrocefalia evolutiva.

Fig. 4. Ependimoma que se extiende al angulo pontocerebeloso
LM AL) derecho.

Fig. 5. Ependimoma del piso del IV ventriculo: A. Corte coronal; B.
Corte axial que muestra la adherencia al piso del IV ventriculo; C.
Corte sagital que muestra el tumor a través del orificio de
Fig. 3. Ependimoma anapléasico de fosa posterior que capta el Magendie; D. Control postoperatorio que muestra reseccion sub-
contraste total.
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mas, papilomas en el interior de los ventriculos, oligo-
dendroglioma, ganglioglioma, etc. (Fig. 6). También
puede ser quistico (Fig. 7).

En los ninos pequeios suelen ubicarse en el parén-
quima y adquirir grandes dimensiones. Generalmente
son anaplasicos (Fig. 8). También pueden adquirir
grandes dimensiones cuando estan en el interior del
ventriculo (Fig. 9).

Fig. 7. Variantes quisticas de ependimoma supratentorial.

TRATAMIENTO

El tratamiento de elecciéon del ependimoma es la
reseccién total, pero lamentablemente ello es posible
solamente en menos de la mitad de los casos, depen-
diendo basicamente de la localizaciéon del tumor y no de
su estirpe histolégica. Como dice Tomita “Los pacientes
con reseccion no total, invariablemente desarrollaran
recurrencia ™.

En los ependimomas de fosa posterior, ya sean de
bajo grado o anapléasico, solo es posible la reseccion
total en los casos que nacen del techo del IV ventriculo,
pero la mayoria nace del piso del IV ventriculo, por lo
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Fig. 6. Distintos casos y localiza-
cion de ependimoma supratento-
rial.

Fig. 8. Ependimoma supratentorial anaplasico en un lactante:
A. Sin contraste; B. Son contraste; C y D. Control postquiriirgico
con reseccion total.

Fig. 9: Epedimoma intraventricular en un lactante: Pre y posto-
peratorio con reseccion total.
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que lareseccion subtotal es laregla para no producir un
dano neurologico permanente en el nino. En estos casos
se debe dejar una pequena capa de tumor adherida al
piso del IV ventriculo debidamente coagulada. En estos
casos de reseccion subtotal, se completa el tratamiento
con radioterapia local conformada (acelerador lineal)
sea un ependimoma de alto grado o no.

Actualmente se esta realizando radioterapia confor-
mada también en ninos menores a partir del ano de
edad. Investigadores del St. Jude Hospital han reporta-
do que el tratamiento de pacientes en este grupo de
edad con radioterapia conformada no presenta signifi-
cativo déficit en su posterior funcién neurocognitiva®.

Por otro lado ningtin esquema de quimioterapia ha
demostrado ser efectivo en estos tumores por lo que por
el momento su uso ha sido restringido.

En el ependimoma supratentorial la posibilidad de
reseccion total es mucho mas frecuente. Cuando se
logra reseccion total, confirmada por biopsia negativa
de las paredes de la loge operatoria, la impresion del
cirujano, y la IRM libre de tumor, no se aplica radiote-
rapia aunque se trate de un ependimoma anaplasico.

Si la reseccién no es total, en el ependimoma se
espera su crecimiento y se lo somete a un “second look”
(reoperacién). En cambio, en el ependimoma anaplasi-
co, si la reseccién no pudo ser total, se completa con
radioterapia conformada local. Un ejemplo es el pacien-
te de la figura 10 que fue operado a la edad de 1 afo en
1988 de un ependimoma de bajo grado muy calcificado.
Actualmente, después de 20 anos sin recidiva se lo
considera curado.

En cambio, la paciente de la figura 11 también de 1
ano de edad, operada en 1990 de un ependimoma
anaplasico con reseccién subtotal, falleci6 un ano des-
pués de la cirugia con diseminacion generalizada en
ambos hemisferios.

Fig. 10. Ependimoma de bajo grado operado en el aino 1988 con
reseccion total y su control 20 anos después sin recidiva.
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Fig. 11 Paciente de 1 ano de edad operada en 1990 de un
ependimoma anaplasico con reseccion subtotal: A. Preoperato-
rio; B. Postoperatorio inmediato; C. Diseminaciéon en ambos
hemisferios un ano después de la cirugia.

RECIDIVA Y DISEMINACION

En los casos de recidiva, ésta siempre es en el sitio
original. Si el ependimoma es benigno se plantea la
reoperacién. Si el ependimoma es anaplasico, y la
recidiva resecable se efectia un “second look” y se
completa con quimioterapia aunque éstano haresulta-
do efectiva en el ependimoma en general. Si pasé un
tiempo prudencial se puede intentar nuevamente la
radioterapia.

La diseminacioén, al igual que en el meduloblastoma,
se realiza por via de la leptomeninge. Las metastasis
espinales son mas frecuentes en el ependimoma infra-
tentorial anaplasico, pero también el de bajo grado
puede darlas, aunque menos frecuentemente.

La diseminacién neoplasica se trata con radiotera-
pia local pero siempre es de pronostico fatal en el
ependimoma.

CONCLUSIONES

El ependimoma representa el 10% de los tumores
primarios del SNC en la infancia. El 50% de los
pacientes con ependimoma son menores de 5 anos. El
60% de estos tumores se localiza en fosa posterior y el
40% en el compartimiento supratentorial. E1 70% son
benignos (Grado II de la OMS) y el 30% anaplasicos
(Grado III de la OMS). Los anaplasicos predominan en
el compartimiento supratentorial y los de bajo grado
en fosa posterior.

El tratamiento de eleccién es la reseccién total;
cuando éstano es posible se completa con radioterapia
conformada local en los ependimomas de fosa poste-
rior, sean anaplasicos o no. En los ependimomas
supratentoriales, silareseccion no es total se comple-
ta con radioterapia conformada local solamente en los
anaplasicos.

El tratamiento de las metastasis es la radioterapia
local.

La quimioterapia no ha demostrado ser efectiva en
ninguno de los dos tipos de ependimoma.

La sobrevida es mejor y las posibilidades de curacion
son mucho mas elevadas en un ependimoma anaplasi-
co supratentorial con reseccion total, que en un epen-
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dimoma de fosa posterior, histolégicamente benigno,
con reseccion subtotal.

La sobrevida esta directamente relacionada al grado
de exéresis y no a la anaplasia. El peor pronoéstico es en
los ninos menores de 3 anos con reseccion parcial.
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ABSTRACT

Ependymoma is a slowly growing tumor, that takes origin from
cells of the ventricular wall or the epndymal canal. It affects
preferentially children and jung adults. Histologically it belongs
to the OMS type II classification. The anaplastic variant belongs
to the OMS grade III.

Itrepresents the 6.12% of the intracranial tumors in infancy and
the most frequent age of appearance is around 6 years without
sex preference.

In childrenis the third most frequent tumor of the posterior fossa,
after medulloblastoma and astrocytoma.

The biological behaviour of ependymoma varies after its location
in the posterior fossa or the supratentorial room. The supraten-
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torial ependymomoma has not a characteristic radiological
pattern and is frequently anaplastic; however, because the total
resection is possible, it can be cured in most cases. On the other
hand, the posterior fossa ependymoma having a typical radio-
logic pattern, grows habitually from the floor of the fourth
ventricle making impossible the total resection and therefore
curation, even in low grade tumors.

The elective treatment of ependymoma is total resection and, if
not possible, it can be complemented with conformed local
radiotherapy with linear acclerator, both for low or high grade
tumors. Chemotherapy is ineffective in ependymomas.

Key words: ependymoma, diagnosis, prognosis, treatment

exquisitos.

Al igual que las Silenas cantadas por Alcibiades, las cosas humanas tienen dos facetas que no se parecen en
nada. A veces lo juzgado solamente por lo interior se toma por la muerte y realmente es la vida si se sondea
el interior. Aqui abajo casi siempre se toma lo hermoso por lo feo, la miseria por la riqueza, la infamia por la
gloria y la ignorancia por sabiduria. Se ve la fuerza en la debilidad, la grandeza de espiritu en la bajeza, la
alegriaenlatristeza, el favor enla desgracia,la amistad en el odio y el remedio en el veneno. En ocas palabras,
abrid la Silena y todo cambia. Pero ....para que me comprendais mas facilmente. ;qué es un monarca, en
opinién de cada uno de vosotros? Un ser riquisimo y todopoderoso. Pero si su alma, vacia de cualidades, no
esta satisfecha con las riquezas que posee ;no es este rey muy pobre? Y si las pasiones lo dominan {no es un
esclavo? El mismo razonamiento se puede aplicar a todas las cosas de este mundo;......

Silena pequenia caja pintada por fuera con motivos grotescos y llenas en su interior de objetos preciosos y

Erasmo de Rotterdam.
Elogio de la locura.




