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RESUMEN  

Introducción: los ependimomas representan del 2 al 3 % de todos los tumores 
cerebrales primarios. Aproximadamente el 30 % de los ependimomas pediátricos son 
diagnosticados en niños menores de tres años. La ubicación de los ependimomas 
difiere con la edad; en los adultos, el 60 % se encuentra en la médula espinal, y en 
los niños, el 90 % se encuentra en el cerebro, en su mayoría, en la fosa posterior.  
Objetivo: describir las características clínicas, tratamiento y supervivencia de los 
pacientes con diagnóstico de ependimomas tratados en el servicio de Oncopediatría 
en el Instituto Nacional de Oncología y Radiobiología.  
Métodos: se realizó un estudio descriptivo, longitudinal y retrospectivo desde el 1º 
de enero de 2006 al 31 de diciembre de 2016, según variables demográficas, clínicas 
y terapéuticas. Se identificaron los pacientes a partir de las bases de datos del 
registro hospitalario del Instituto Nacional de Oncología y Radiobiología. Se 
seleccionaron todos los pacientes con diagnóstico histológico de esta enfermedad.  
Resultados: se identificaron 20 pacientes, con ligero predominio del sexo masculino 
(45 %), con una edad media de 5,3 años (rango entre 0 y 9 años). El tratamiento 
más utilizado fue la combinación de la cirugía más la radioterapia y la quimioterapia 
(45 %), seguida de la cirugía más la radioterapia (30 %). En estos momentos se 
cuenta con 47 % de supervivencia.  
Conclusiones: los ependimomas son tumores infrecuentes. El tratamiento de 
elección es la resección total, acompañado de radioterapia y quimioterapia, 
dependiendo del tipo histológico y grado de resección.  
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ABSTRACT  

Introduction: ependymomas account for 2 to 3 % of all primary brain tumors. About 
30 % of the pediatric ependymomas are diagnosed in children under three years of 
age. The location of ependymomas varies with age. In adults, 60 % occur in the 
spinal cord, whereas in children they occur in the brain, mainly in the posterior cranial 
fossa.  
Objective: describe the clinical characteristics, treatment and survival of patients 
diagnosed with ependymoma cared for at the Oncopediatrics service of the National 
Institute of Oncology and Radiobiology.  
Methods: a retrospective longitudinal descriptive study was conducted from 1 
January 2006 to 31 December 2016 based on demographic, clinical and therapeutic 
variables. The patients were identified using data obtained from databases from 
hospital records at the National Institute of Oncology and Radiobiology. All the 
patients with a histological diagnosis of the disease were selected.  
Results: twenty patients were selected, with a slight predominance of the male sex 
(45 %) and a mean age of 5.3 years (range 0-9 years). The most common treatment 
was the combination of surgery plus radiotherapy and chemotherapy (45 %), followed 
by surgery plus radiotherapy (30 %). Current survival is 47 %.  
Conclusions: ependymomas are infrequent tumors. The treatment of choice is total 
resection, accompanied by radiotherapy and chemotherapy, depending on the 
histological type and resection grade.  

Key words: ependymoma; chemotherapy; radiotherapy. 

 

   

   

INTRODUCCIÓN  

Los ependimomas son tumores del sistema nervioso central que se originan del 
neuroectodermo, a partir de las células ependimarias que revisten las paredes de los 
ventrículos cerebrales y el canal medular. Tienen un registro anual de 0,24 por  
100 000 habitantes, descrito por primera vez en 1924 por Bailey, citado por Terapor  
y otros,1 y Santiesteban y otros.2  

La presentación de los ependimomas medulares es poco frecuente, constituyen 
menos del 5 % de los tumores del sistema nervioso central, y representan 10 % de 
todos los tumores medulares en niños y 40 % en adultos.3,4 El 16 % de los 
ependimomas espinales se presentan en la región lumbosacra.2,5,6 Su incidencia es 
mayor en niños que en adultos, y 5,6 años es el promedio de edad de presentación, 
con predomino en el sexo masculino, con relación 1,3:1, y la supervivencia a cinco 
años es del 83,3 %.1,2,7,8  

En la clasificación de la OMS del año 2007 los tumores ependimarios se clasifican en: 
subependimoma y ependimoma mixopapilar (grado I de la OMS); ependimoma (grado 
II), con las variantes celular, papilar, epitelial, células claras y mixto; ependimoma 
anaplásico (grado III de la OMS), con un grupo de limitaciones si se le compara con la 
clasificación de la OMS del año 2016, en la que aparece el ependimoma RELA-Fusión 
positivo (grado III), incluyendo así los estudios moleculares a la clasificación.9-12  
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Su diagnóstico es histológico, y el tratamiento fundamentalmente quirúrgico.8 Se 
realizó el presente estudio con el objetivo de describir las características clínicas, el 
tratamiento y la supervivencia de los pacientes con diagnóstico de ependimoma, en el 
Instituto Nacional de Oncología y Radiobiología (INOR), en el servicio de 
Oncopediatría, teniendo en cuenta la baja incidencia de esta enfermedad.  

   

MÉTODOS  

Se realizó un estudio descriptivo, longitudinal y retrospectivo. El universo estuvo 
constituido por 468 pacientes tratados con enfermedades malignas en el servicio de 
Oncopediatría del INOR; y la muestra estuvo conformada por los 20 pacientes con 
diagnóstico histológico de ependimomas, desde el 1º de enero de 2006 al 31 de 
diciembre de 2016, con previa aprobación del consentimiento informado por parte de 
los padres o tutores legales en cada caso.  

 
Las variables evaluadas fueron: edad, sexo, topografía, estudios de imagen 
(tomografía axial computarizada [TAC] y/o resonancia magnética [RM]) de cráneo  
y columna vertebral, así como diagnóstico histológico, tratamiento y supervivencia 
global. Para las variables estudiadas se utilizó el análisis de tablas de contingencia 
mediante el test exacto de Fisher, con un intervalo de confianza del 95 %. Los 
resultados se presentaron en tablas y figuras. Los datos fueron procesados en Excel  
y en el paquete estadístico SPSS versión 21.0.  

 
El estudio se realizó mediante revisión de historias clínicas, por lo que no hubo 
contacto directo con pacientes o familiares. No obstante, en su desarrollo se tuvieron 
en cuenta los principios éticos para el registro y manejo de la información, tomando 
las precauciones necesarias para el respeto a la confidencialidad de la información y 
su uso exclusivo en el contexto científico. El trabajo fue aprobado por el comité de 
ética del INOR. Como criterios de exclusión se consideraron a los pacientes sin 
diagnóstico histológico, y los mayores de 18 años.  

RESULTADOS  

Se evaluaron un total de 510 pacientes pediátricos con enfermedades malignas en el 
período seleccionado; de ellos, 20 presentaron diagnóstico de ependimoma, con ligero 
predominio del sexo masculino (45 %), con una edad media de 5,3 años (rango entre 
0 y 9 años).  

Los signos y síntomas al diagnóstico se detallan en la figura 1. En este subgrupo 
predominaron las alteraciones de la marcha como forma clínica de presentación. Por 
su parte, los vómitos fue el síntoma más frecuente en los pacientes diagnosticados.  
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Según la histología, el ependimoma fue la variedad histológica más frecuente (55 %), 
seguido del ependimoma anaplásico, con 7 casos (35 %) (tabla).  

 

El análisis por la localización tumoral, clasificada de acuerdo con la Clasificación 
Internacional de las Enfermedades Oncológicas (CIE-O), se presenta en la figura 2. Se 
muestra que el encéfalo es el lugar más frecuente de aparición con el 45 %. Le siguen 
los ventrículos, donde aparece el 20 %, el tallo cerebral con 17 %, y la médula 
espinal con 18 % de los casos.  
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El 100 % de los tumores fueron diagnosticados mediante confirmación histológica, de 
la cual el 12,4 % había sido realizada en otro centro. En el momento del diagnóstico, 
la mayor parte de los tumores son diagnosticados con una extensión local (78,5 %), 
regional en el 21,5 %.  

Todos los pacientes se sometieron a cirugía. Se realizó extirpación completa del tumor 
en 54,8 % de los casos, y parcial en 35,2 %. En dos pacientes (10 %) solo se realizó 
biopsia. El tratamiento más utilizado fue la combinación de la cirugía, más la radio y 
la quimioterapia (9 pacientes, 45 %); seguido de la cirugía, más la radioterapia  
(6 pacientes, 30 %); mientras que la cirugía sola, se realizó solo en 2 pacientes  
(10 %) (figura 3).  
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Como muestra la figura 4, la supervivencia global a los 5 años en nuestra serie es del 
40,1 %. De los pacientes que sobrevivieron a los 5 años del diagnóstico, se realizó 
resección completa en el 54 %, parcial en el 38,4 % y biopsia en el 7,6 %. Contamos 
con una supervivencia a 5 años de 47 %.  

 

  

DISCUSIÓN  

En el período analizado se identificaron 20 pacientes con diagnóstico de ependimoma, 
confirmado histopatológicamente. La mayor incidencia fue antes de los 10 años de 
edad, con un rango entre 0 y 9 años, resultado que coincide con los obtenidos por 
diferentes autores, en los que aproximadamente el 30 % de los ependimomas 
pediátricos son diagnosticados en niños menores de tres años de edad, con una edad 
media de presentación de 5,6 años.13 Se encontró ligero predominio del sexo 
masculino, lo cual coincide con algunos estudios revisados,14 aunque en otros se 
plantea que no hay predilección por ningún sexo.15  

Las manifestaciones clínicas más frecuentes fueron los vómitos, asociados o no a la 
cefalea, y el trastorno de la marcha, que coincide con varios estudios revisados en los 
que se cree que es por estimulación del centro del vómito en el piso del IV ventrículo, 
pero también puede ser por hipertensión endocraneana. Otras veces el tumor crece, 
alejado del sistema ventricular (ependimoma extraventricular), y se comporta como 
cualquier proceso expansivo intraparenquimatoso, cuya sintomatología estará dada 
por la ubicación del tumor (convulsiones, paresias y trastornos de conducta).11,12  

En la serie estudiada se encontró que el 55 % de los casos presentaban diagnóstico 
de ependimoma grado II como variedad histológica más frecuente, seguido del 
anaplásico. Ese resultado coincide con varios estudios revisados, en los cuales se 
relaciona el grado histológico con la sobrevida. Sin embargo, la relación entre el grado 
histológico y la agresividad del tumor parece incierta. Tihan y otros encontraron que 
el grado histológico II y III (de la clasificación de la OMS) se relaciona con la 
supervivencia libre de enfermedad, pero no con la supervivencia global. En una 
revisión de la literatura encontraron que solamente en 9 de 32 publicaciones se ha 
mencionado el grado histológico como factor pronóstico.16-18 La localización 
infratentorial está también asociada a mal pronóstico, probablemente debido a mayor 
dificultad respecto a la accesibilidad quirúrgica.19  
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Todos los pacientes se sometieron a cirugía. La extirpación completa del tumor se 
realizó en 54,8 % de los casos y en 10 % solo se realizó biopsia. El tratamiento más 
utilizado fue la combinación de la cirugía más la radioterapia y la quimioterapia 
(45 %).  

El tratamiento de elección del ependimoma es la resección total, pero 
lamentablemente ello es posible solamente en menos de la mitad de los casos, 
dependiendo básicamente de la localización del tumor y no de su estirpe histológica.20 

En los ependimomas de fosa posterior, ya sean de bajo grado o anaplásico, solo es 
posible la resección total en los casos que nacen del techo del IV ventrículo, pero la 
mayoría nace del piso del IV ventrículo, por lo que la resección subtotal es la regla 
para no producir un daño neurológico permanente en el niño. En los casos de 
resección subtotal, se completa el tratamiento con radioterapia local conformada 
(acelerador lineal), sea un ependimoma de alto grado o no. Actualmente se está 
realizando radioterapia conformada también en niños menores a partir del año de 
edad.  

Investigadores del St. Jude Hospital han reportado que el tratamiento de pacientes en 
este grupo de edad con radioterapia conformada no presenta significativo déficit en su 
posterior función neurocognitiva.21-23 Por otro lado, ningún esquema de quimioterapia 
ha demostrado ser efectivo en estos tumores, por lo que por el momento su uso ha 
sido restringido y se emplean estudios de biología molecular para personalizar el 
tratamiento. La supervivencia global a 5 años en nuestra serie fue de 47 %, 
ligeramente por debajo del rango publicado por los estudios revisados, en los que se 
encuentra un rango de 70 a 58 % a 5 y 10 años respectivamente.24,25  

En conclusión, la edad más frecuente de aparición es en menores de 10 años, con 
ligero predominio en el sexo masculino; y la variedad histológica más frecuente es el 
ependimoma grado II. Los ependimomas son tumores infrecuentes. El tratamiento de 
elección es la resección total, acompañado de radioterapia y quimioterapia, 
dependiendo del tipo histológico y grado de resección. El número pequeño de la 
muestra no permite hacer inferencias estadísticas.  
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