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RESUMEN

Los ependimomas surgen de las células ependimarias que revisten los ventriculos y los
pasajes en el encéfalo y el centro de la médula espinal. Las células ependimarias
producen liquido cefalorraquideo. Se decidid la realizacion de una revision acerca del
ependimoma intracraneal teniendo en cuenta que no existe articulo nacional que trate
este tema, siendo la mayoria de los trabajos consultados referentes a la misma
variante histolégica pero en localizacion espinal, cuyo objetivo es describir la
caracteristicas clinicas, moleculares y anatomopatolégicas del ependimoma
intracraneal. Se realizé la busqueda de articulos en revistas de las bases de datos:
PubMed, Scielo y EBSCO. La busqueda se limité6 a articulos con el texto completo,



publicados fundamentalmente en los ultimos cinco afos. El ependimoma intracraneal
es un tumor frecuente en la edad pediatrica, sus manifestaciones clinicas dependen de
su localizacion, presenta una gran diversidad molecular y anatomoptoldgica.

Palabras claves: ependimoma intracraneal, caracteristicas clinicas, moleculares y
anatomopatoloégicas.

SUMMARY

Ependymomas arise from ependymal cells that line the ventricles and passages in the
brain and center of the spinal cord. Ependymal cells produce cerebrospinal fluid. It was
decided to conduct a review about intracranial ependymoma taking into account that
there is no national article dealing with this issue, with most of the works consulted
referring to the same histological variant but in spinal location, whose objective is to
describe the clinical characteristics, Molecular and pathological pathways of intracranial
ependymoma. We searched articles in journals of the databases: PubMed, Scielo and
EBSCO. The search was limited to articles with the full text, published mainly in the
last five years. Intracranial ependymoma is a frequent tumor in the pediatric age, its
clinical manifestations depend on its location, it has a great molecular and
anatomoptological diversity.
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INTRODUCCION

Los tumores primarios del encéfalo, incluso los ependimomas, son un grupo diverso de
enfermedades que, juntas, constituyen el tumor sélido mas comun de la nifiez. Para el
diagnodstico y la clasificacion de los tumores, se usan cada vez maés los andlisis
inmunohistoquimicos, los hallazgos citogenéticos y genéticos moleculares, y las
mediciones de la actividad mitética. Los tumores del encéfalo se clasifican segin sus
caracteristicas histolégicas, pero la ubicaciéon del tumor y su grado de diseminacién son
factores importantes que afectan el tratamiento y el pronéstico.®

Los ependimomas surgen de las células ependimarias que revisten los ventriculos y los
pasajes en el encéfalo y el centro de la médula espinal. Las células ependimarias
producen liquido cefalorraguideo (LCR). Estos tumores se clasifican como
supratentoriales o infratentoriales. En los nifios, la mayoria de los ependimomas son



tumores infratentoriales que surgen en el cuarto ventriculo o alrededor de este. De
acuerdo con la revision publicada en 2016 de la clasificacion de tumores del sistema
nervioso central de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS), los tumores
ependimarios se clasifican en los siguientes cinco subtipos principales.®

Estos constituyen cerca del 5% de los gliomas intracraneales de los adultos y un 10%
de los tumores del sistema nervioso central en nifios. Su aparicibn ocurre como
promedio a los 5 afios y luego a los 35 afios de edad. Los ependimomas ocupan el
tercer lugar en frecuencia de los tumores cerebrales en nifios, después de los
astrocitomas y tumores neuroectodérmicos primitivos. Existe leve predominio por el
sexo masculino. El 15% de los pacientes tiene evidencia de diseminacién al SNC al
momento del diagndstico, de los cuales el 25% puede ser de histologia anaplasica.®?

Estos representan del 2 al 3% de todos los tumores cerebralesprimarios. Sin embargo,
son el cuarto tumor cerebral mas comun en losnifios. Aproximadamente el 30 % de los
ependimomas pediatricos son diagnosticados en nifios menores de tres afos de
edad.®

La ubicacién en los adultos tiende a ser diferente de su ubicacién en los nifios. En los
adultos, el 60 % de estos tumores se encuentra en la médula espinal. En los nifios, el
90 % de los ependimomas se encuentra en el cerebro, en su mayoria, en la fosa
posterior, ocupa el tercer lugar de frecuencia en la fosa posterior, después del
meduloblastoma y astrocitoma.

El ependimoma puede nacer en cualquier punto del sistema ventricular o del canal
espinal, pero también puede nacer alejado del epéndimo ventricular, nidos de células
ependimarias que quedaron como remanentes aislados en el parénquima cerebral
durante la embriogénesis. Es un tumor de comportamiento paradojal, pues es mas
probable una prolongada sobrevida e incluso una curacién en un nifio con ependimoma
anaplésico supratentorial con reseccion total que en un paciente con ependimoma de
bajo grado en la fosa posterior, donde raramente se logra una reseccion total.®”

Por lo anteriormente expuesto se decididé la realizacion de una revision acerca del
ependimoma intracraneal teniendo en cuenta que no existe articulo nacional que trate
este tema, siendo la mayoria de los trabajos consultados referentes a la misma
variante histolégica pero en localizacibn espinal, cuyo objetivo es describir la
caracteristicas clinicas, moleculares y anatomopatoldgicas del ependimoma
intracraneal.

MATERIALES Y METODO

Se realiz6 la busqueda de articulos de revistas en las bases de datos: PubMed, Scielo y
EBSCO. Las palabras clave utilizadas fueron: ependimoma intracraneal, caracteristicas
clinicas, moleculares, anatomopatoldgicas, también se buscaron estos términos en
inglés.



La busqueda se limit6é a articulos con el texto completo, publicados fundamentalmente
en los ultimos cinco afos (2015 a 2019), en idioma espafiol o inglés.

DESARROLLO

Los ependimomas se componen de células con ndcleos regulares y ovoides o
circulares. Por lo general se acompafian de un parénquima denso y fibroso haciendo
que las células tumorales adopten una forma glandular y elongada que tienen cierto
parecido al canal ependimal embriolégico con vasos sanguineos irrigando la
neoplasia.®®

El aspecto del tumor varia segun su localizacion. En los ventriculos laterales adopta la
forma del ventriculo y cuando es extraventricular, en el parénquima cerebral 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 crecimiento. El
tumor suele extenderse hacia el angulo pontocerebeloso, aflorar en la cisterna magna
y apoyarse sobre la superficie del tronco cerebral. Aunque también puede localizarse a
nivel del raquis, en el presente trabajo solo abordaremos los localizados
intracranealmente. %

Es un tumor blando, que se aspira facilmente, de color grisaceo, que se delimita bien
del tejido normal. Generalmente cuando se adhiere al piso del 1V ventriculo, es dificil
hacer una reseccidon total, pues se puede producir dafio irreparable en el tronco
cerebral. @V

Etiologia

Como sucede con otros tumores cerebrales, se desconoce la causa de los
ependimomas. No se sabe con certeza si los virus (por ejemplo, el SV40) tienen que
ver con el desarrollo de los ependimomas. Se necesita mucha mas investigacion para
determinar si se trata, de hecho, de un factor en seres humanos, ya que estos virus en
particular habitualmente no afectan a los seres humanos.®**®

Manifestaciones clinicas
Las manifestaciones clinicas del ependimoma dependen de la ubicacion del tumor.

Ependimoma infratentorial (fosa posterior) (Fig. 1 y Fig. 2): en los nifios, entre 65y 75
% de los ependimomas surgen en la fosa posterior. Los nifios con ependimoma en la
fosa posterior pueden presentar signos y sintomas de hidrocefalia obstructiva debidos
a obstruccion a la altura del cuarto ventriculo. Es posible que también presenten
ataxia, dolor de cuello o paralisis de los nervios craneales.®




Fig. 1. Ependimoma del cuarto ventriculo.

Fig. 2. RMN de craneo. Vista Sagital. Ependimoma del cuarto ventriculo.

Ependimoma supratentorial: el ependimoma supratentorial puede producir cefalea,
convulsiones o déficits neurolégicos focales que dependen de su ubicacién.®*’(Fig. 3)



Fig. 3. Ependimoma del ventriculo lateral izquierdo.

Clasificacion®151©)

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) clasifica a los tumores ependimarios por
grado de malignidad:

Grado I: subependimoma y ependimoma mixopapilar.
Grado Il: ependimoma celular, papilar, de células claras y tanicitico.
Grado I11: ependimoma anapléasico.

Existen cuatro tipos principales de ependimomas: ependimomas mixopapilares,
subependimomas, ependimomas y ependimomas anaplésicos.

Subependimoma (Grado | de la OMS): el subependimoma es una neoplasia de
crecimiento lento que, por lo general, esta adherida a la pared ventricular y se
compone de conglomerados de neurogliocitos tumorales dentro de una matriz fibrilar.
Resulta dificil determinar la incidencia verdadera de los subependimomas (Grado | de
la OMS). Con frecuencia, estos tumores son asintomaticos y se encuentran de manera
accidental durante una autopsia. Probablemente, los subependimomas representan
menos de 5 % de todos los tumores ependimarios.®”

Ependimoma mixopapilar (Grado | de la OMS): el ependimoma mixopapilar surge casi
exclusivamente en el lugar donde se ubica el cono medular, la cauda equina y el filo
terminal de la médula espinal; desde el punto de vista histolégico, se caracteriza por
células tumorales organizadas de forma papilar alrededor de centros estromales
mixoides vascularizados.®®

Los ependimomas mixopapilares tienden a aparecer en la parte inferior de la columna
vertebral. Los subependimomas generalmente aparecen cerca de un ventriculo. Ambos
son de crecimiento lento y se consideran tumores de grado bajo o de grado 1.®

Ependimoma (Grado Il de la OMS): el ependimoma, que se considera una
neoplasia de Grado Il que se origina en las paredes de los ventriculos o el canal
espinal, se compone de células ependimarias neoplésicas. En la revisién del 2016 de la



clasificacion de la OMS, el término ependimoma celular se eliminé como subtipo debido
a que se entendia como un sinénimo del ependimoma estandar. Los tres subtipos
tumorales adicionales de ependimoma de Grado 11 de la OMS son los siguientes: 9

Ependimoma papilar: forma superficies lineales de tipo epitelial a lo largo de los
lugares que se exponen al liquido cefalorraquideo.

Ependimoma de células claras: presenta una apariencia oligodendroglial con
halos perinucleares; esta variante se localiza preferentemente en el
compartimiento supratentorial del encéfalo.

Ependimoma tanicitico: es la forma menos frecuente de ependimoma de Grado
Il; este subtipo se encuentra con mayor frecuencia en la médula espinal; las
células tumorales se disponen en fasciculos de ancho y densidad celular
variables, y se entrelazan muy poco.

Ependimoma anaplasico (Grado 111 de la OMS): también conocido como
ependimoma maligno. El ependimoma anaplésico se considera un glioma maligno de
diferenciacion ependimaria y, en comparacién con los ependimomas de Grado II,
muestra un aumento de celularidad y de la actividad mitética que, con frecuencia, se
relacionan con proliferacion microvascular y necrosis. Con mayor frecuencia, se
producen en la fosa posterior.®9%?

Por primera vez, la clasificacion de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) de los
tumores del sistema nervioso central (SNC) publicada en el 2016 incorpora los
hallazgos genotipicos en ciertos tumores del SNC. Con esta clasificacion integral se
pretende definir entidades clinicas mas homogéneas con el fin de mejorar la exactitud
del diagnéstico, perfeccionar el prondstico y llegar a conclusiones mas fidedighas en
cuanto a las estrategias de tratamiento.®?%

Ependimoma con fusién del gen RELA (Grado Il o Il de la OMS): este diagnéstico
integrado se determina para la mayoria de los tumores ependimarios de los nifios.
Desde el punto de vista de su fenotipo, es muy similar al ependimoma (Grado Il de la
OMS) o al ependimoma anaplasico (Grado IlIl de la OMS). Estos tumores se
caracterizan por una fusibn C11orf95-RELA; es posible que el resultado de
inmunohistoquimica de L1CAM sirva como un marcador indirecto de este subtipo.

Aunque se cree que los ependimomas supratentoriales e infratentoriales surgen de los
neurogliocitos radiales, estos tipos de ependimomas tienen caracteristicas gendémicas,
de expresion génica e inmunohistoquimica diferentes. Los tumores supratentoriales se
caracterizan con mas frecuencia por diferenciacién neuronal. El ependimoblastoma ya
no se incluye en la clasificacién de la OMS; ahora se clasifica como tumor embrionario
con rosetas de capas multiples.

La clasificacion patolégica de los tumores de encéfalo infantiles es un campo
especializado que estd en evolucion; se recomienda enérgicamente que un
neuropatélogo con pericia particular en este campo examine el tejido de diagnéstico.

Diagndstico

Se requieren exploraciones mediante resonancia magnética y/o tomografia axial
computada para los pacientes que posiblemente tengan un tumor cerebral. La MRI,
que utiliza ondas de radio y un campo magnético, brinda detalles sobre la ubicacion del
tumor y qué partes del cerebro o la médula espinal se encuentran afectadas antes de



la cirugia. Los tomégrafos computarizados son dispositivos radiolégicos sofisticados
conectados a computadoras. Las exploraciones mediante CT son Utiles para obtener
una vista rapida del cerebro, y determinar la presencia de un tumor y si este ha
provocado hidrocefalia (la acumulaciéon de liquido cefalorraquideo en el cerebro). Sin
embargo, solamente el examen microscépico de una muestra de tejido obtenida
durante una cirugia o una biopsia confirma el diagnéstico exacto.?*2%

Aproximadamente del 10 al 15% de los ependimomas se diseminan o forman
metastasis mediante el liquido cefalorraquideo. Las células tumorales pueden crecer
luego de manera independiente en la médula espinal o a lo largo de ella, o en casos
poco comunes, en otros lugares del cerebro. Los tumores infratentoriales tienen mas
probabilidades de diseminarse a la columna vertebral que los tumores
supratentoriales. Los ependimomas casi nunca se diseminan fuera del sistema nervioso
central (cerebro y médula espinal). Se debe realizar una exploracion mediante MRI de
la médula espinal y una puncién lumbar (puncién espinal) para determinar si el tumor
se ha diseminado a la médula espinal y/o al liquido cefalorraquideo. El liquido obtenido
durante la puncién espinal se evaluard para determinar la presencia de células
tumorales. Los resultados se utilizan para guiar el tratamiento.®®

CONCLUSIONES

El ependimoma intracraneal es un tumor frecuente en la edad pediatrica, sus
manifestaciones clinicas dependen de su localizacion, presenta una gran diversidad
molecular y anatomoptoldgica.
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