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RESUMEN

Introduccion: el ependimoma es un tumor de lento crecimiento que surge de las células
ependimarias que revisten los ventriculos, los pasajes en el encéfalo y el centro de la
médula espinal. Afecta a los ninos y adultos jovenes. Presentacion de caso: paciente
femenina, de 10 anos de edad, de raza negra y procedencia urbana. Acude con historia
de cefalea holocraneana intensa, escala visual analégica 6/10 desde septiembre de 2021
en hemicraneo derecho y suboccipital, ademéas asocia mareos mas inestabilidad para la
marcha con latero pulsion del lado derecho y malestar general. Se le realizan estudios
por diferentes especialidades y se diagnostica por clinica e imagen tomogréfica, se realiza
su primera cirugia con exéresis de lesion con diagnodstico patolégico de ependimoma
anaplasico de fosa posterior (grado Ill). Es atendida en el Hospital Pediatrico Provincial
para planificacién de radioterapia, se le realiza tomografia axial computarizada simple de
craneo y se interviene por cirugia via microscopica (aproximadamente 95 %). Concluye
tratamiento con radioterapia. Luego ingresa en el servicio de oncopediatria, no se puede
ofrecer alternativa terapéutica oncoldgica ya que el estado general de la paciente no lo
permite y fallece.Conclusiones: los ependimomas anaplasicos son tumores infrecuentes en
pacientes pediatricos, que requieren de un examen fisico e interpretacion clinica de forma
detallada para obtener unresultado temprano de laenfermedad. Los complementarios como
la tomografia axial computarizada y la resonancia magnética establecen el diagnéstico.

ABSTRACT

Introduction: Ependymoma is a slow-growing tumor that arises from the ependymal cells
that line the ventricles, the passages in the brain and the center of the spinal cord. It affects
children and young adults. Case presentation: female patient, 10 years old, black and urban
origin. He presents with a history of intense holocranial headache, visual analog scale 6/10
since September2021intherighthemicraniumandsuboccipital,and also associates dizziness
plus instability in walking with lateropulsion on the right side and general malaise. Studies
are carried out by different specialties where it is diagnosed by clinical and tomography
imaging and its first surgery with excision of the lesion with a pathological diagnosis of
anaplastic ependymoma of the posterior fossa (grade Ill). She is treated at the provincial
pediatric hospital for radiotherapy planning, a simple computed axial tomography of the
skull is performed and she undergoes microscopic surgery (approximately 95%). Complete
treatment with radiotherapy. Then she is admitted to the pediatric oncotherapy service;
no oncological therapeutic alternative can be offered since the patient's general condition
does not allow it and she dies.Conclusions: Anaplastic ependymomas are rare tumors in
pediatric patients, which require a detailed physical examination and clinical interpretation
to obtain an early outcome of the disease. Complementary ones such as computerized axial
tomography and magnetic resonance establish the diagnosis.
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INTRODUCCION

Los tumores cerebrales son un grupo heterogéneo
dada las diferentes lineas celulares que origina el
propio sistema nervioso central (SNC) o por metastasis
instauradas en el cerebro. El primer informe impreso
sobre una cirugia de tumor intracerebral en el mundo es
el realizado por Bennett y Godle, en 1884, en Londres,
sobre un glioma. Se publican, en la misma época,
intervenciones sobre este tipo de cirugia en Francia,
con Chipault, en Italia con Durante, en Estados Unidos
con Keen, en Alemania con Krause y Oppenheim, entre
otros. En México, Rafael Lavista realiza la primera
cirugia sobre una neoplasia intracerebral en 1891 (2,

Los tumores del SNC en los nifos representan la
segunda causa mas frecuente de tumores malignos, lo
que supone una importante causa de morbi-mortalidad
a pesar de los avances conseguidos en su diagndstico,
tratamiento y seguimiento ©.

Cada afno en el mundo se registran entre 1 300
y 1 500 casos nuevos de cancer infantil, de los
cuales corresponden a un 20 %. En el ano 2021 se
diagnosticaron en Cuba un total de 26 791 nuevos
casos de tumores malignos, de ellos 141 en menores
de 19 anos 24,

El ependimoma es un tumor de lento crecimiento que
surge de las células ependimarias que revisten los
ventriculos y los pasajes en el encéfalo y el centro de
la médula espinal, afecta a los niflos y adultos jovenes.
Corresponde segun su histologia a grado Il de la
clasificacion de la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS). La variante anaplasica corresponde al grado lIl.
Los ependimomas ocupan el tercer lugar en frecuencia
de los tumores cerebrales en ninos, después de los

astrocitomas y tumores neuroectodérmicos primitivos
(5)

La forma anaplasica es aln mas rara, representa solo
del 4 al 7 % de todos los ependimomas, constituye a
su vez del 26 al 30 % de los intracraneales, han sido
reportados como mas frecuentes en nifos alrededor
de los 5 afos y no hay prevalencia de sexos. Suelen
presentarse como lesiones solido-quisticas o quisticas,
de paredes delgadas, que realzan tras la administracion
del contraste. Pueden mostrar focos heterogéneos
con relacion a

hemorragia (metahemoglobina vy

hemosiderina), necrosis y calcificaciones ©.

Eltratamiento de eleccion del ependimoma esla cirugia,

y cuando ello no es posible se completa el tratamiento
con radioterapia local conformada (acelerador lineal)
sea alto o bajo grado, depende del grado histolégico y
de la existencia de remanente lesional postoperatorio.
La quimioterapia no ha demostrado ser efectiva
en ninguno de los dos tipos de ependimomas. La
sobrevida es mejor y las posibilidades de curacién son
mucho mas elevadas en un ependimoma anaplasico
supratentorial conresecciontotal, que defosa posterior,
de histolologia benigno, con reseccion subtotal 7.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina, escolar de 10 anos de edad, de raza
negra, procedencia urbana, producto de parto vaginal
apgar 9-10, esquema de vacunacién completa, sin
antecedentes patoldgicos personales de importancia.
Acude con historia de cefalea holocraneana intensa,
escala visual analdgica (EVA) 6/10 desde septiembre de
2021 enhemicraneo derechoysuboccipital, el cual cedia
ante analgésico convencional, ademds asocia mareos
mas inestabilidad para la marcha con latero pulsién del
lado derecho y malestar general, motivo por el cual es
llevada a estudios por diferentes especialidades donde
se diagnostica por clinica e imagen de tomografia,
lesidon que ocupa espacio en fosa posterior hemisferio
derecho y se realiza primera cirugia con fecha 25 de
noviembre de 2021 con exéresis de lesion y diagndstico
patolégico de ependimoma anapldsico de fosa
posterior (grado Ill). Posterior a ello con complicacion
de infeccion de sitio quirurgico, se corrige. Es atendida
en el Hospital Pediatrico Provincial para planificacién
de radioterapia, comienza en junio, recibe dos sesiones
de radioterapia y comienza con cefalea y vomitos, se le
realiza tomografia axial computarizada (TAC) simple de
craneo que muestra lesién que ocupa espacio en fosa
posterior derecha, que colapsa en cuarto ventriculo,
condilatacion ademas de asta temporales e hidrocefalia
ligera, existe area mal definida a nivel de cerebelo
posterior, con areas hipodensas, en su periferia, que
borralos giros y surcos, mide aproximadamente 63 mm
se decide resolucién quirtrgica a la cual se procede con
celeridad, con fecha 7 de julio de 2022 se interviene por
cirugia via microscépica (aproximadamente 95%) no se
retira todo por invasion de la lesién sobre senos lo que
dificulta la exéresis total, con lo expuesto se determina:
ependimoma anaplasico de fosa posterior hemisferio
derecho post operada recidiva. Concluye tratamiento
con radioterapia.
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Examen Fisico

Piel y mucosas: normocoloreadas y humedas. Se
evidencia presencia de cicatriz queloide occipital de
procedimiento de 2021, actual no presenta.

Sistema respiratorio: murmullo vesicular audible y
vibraciones vocales conservadas. No se auscultan
estertores. Frecuencia respiratoria: 20 x minutos.

Sistema cardiovascular: ruidos cardiacos ritmicos,
de buen tono e intensidad. No se auscultan soplos.
Pulsos periféricos presentes y sincronicos. Frecuencia
cardiaca: 99 x minutos.

Abdomen: blando, depresible, no doloroso ala palpacién
superficial y profunda. Ruidos hidroaéreos presentes.

Tejido celular subcutaneo: no infiltrado.

Sistema Nervioso Central al ingreso: escala de coma
de Glasgow (ECG): 1/15 puntos, ataxia cerebelosa,
dismetria adiadococinecia, marcha cerebelosa,
hipotonia, no defecto motor ni sensitivo, no signos
meningeos, fondo de ojo sin alteraciones.

Sistema Nervioso Central al egreso: ECG: 1/15 puntos,
dismetria, hipotonia, apatia, abulia, labilidad emocional,
no defecto motor ni sensitivo, no signos meningeos,
fondo de ojo sin alteraciones.

Complementarios

Se realiz6 una TAC de créaneo simple. No se evidencian
colecciones epicraneales, en ventana ésea se encuentra
pérdida de solucion de continuidad a nivel de concha
del occipital derecha, no se evidencian colecciones
yuxtadurales, espacio subaracnoideo presente. No
desplazamiento de estructuras de la linea media,
una imagen hiperdensa longitudinal que va a cuerno
frontal del ventriculo lateral derecho compatible con
derivacién al exterior. Ventriculos y cisternas presentes,
a nivel infratentorial se evidencia imagen hipointensa
redondeada 36 x 34 mm bien definida hemisférica
derecha compatible con el lecho quirargico (figura 1).

Figura 1. Tomografia axial computarizada de craneo
simple

-Resonancia magnética nuclear (RMN) contrastada
Secuencias: T1 axial sagital, T2 axial coronal sagital,
flair axial

T1contrastadaaxial sagital coronal. Anivelintracraneal,
intraaxial infratentorial se observa una imagen
redondeada de bordes bien definidos que mide 38 x 35
mm que se comporta hipointensa en T1, hiperintensa
en T2, hipointensa en flair, con halo hiperintenso
periférico en flair y que en estudio contrastado se
aprecia realce leptomeningeo, e imagen redondeada
hipointensa que mide 9,2 x 9,6 mm todo localizado en

hemisferio cerebeloso derecho (figura 2 a, b).

Figura 2. b) Resonancia magnética. Vista sagital

Procedimiento quirtrgico

Previo al acto quirtrgico se realizaron los exdmenes
complementarios correspondientesy el consentimiento
informado, luego se procedié a lainduccidon anestésica,
antibidtico profilactico, se pasa a salén en decubito
supino se produce anestesia general orotraqueal con
tubo con modificacién en paracaidas, posterior a ello
en decubito prono se coloca el cabezal de mayfield
se realiza marcaje de los dos sitios quirlirgicos para
la derivacién al exterior y el abordaje quirtrgico de
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fosa posterior, colocacion de calzos hombros, cadera
y sitios de apoyo, lavado profuso, asepsisa y antisepsia
colocacion de campos de estériles.

Primero incision FRAZIER control de hemostasia,
agujero de temprano Unico, colocacion de derivacion
mas verificacién de permeabilidad. Segundo sobre
cicatriz queloide previa incision de NAFFZIGER, control
de hemostasia, decolamiento de fibrosis, ampliacién
de craniectomia hasta los limites. Incisiéon sobre
dura infiltrada abordaje de la lesion con microscopio
electrénico (el 95% no se retira) todo por invasién de
la lesién sobre senos lo que dificulta la exéresis total,
obtencion de injerto autélogo de galea para cierre
de dura hermético. Luego puntos de traccion dural,
reparo de musculatura incidida, control de hemostasia
colocacion de dren subdérmico por contraabertura
cierre por planos.

Ingresa en el servicio de oncopediatria con cuadriplejia,
pérdidade lafuerzay pérdidadel control de esfinter, con
inapetenciamarcada, se discute el caso en colectivo con
neurocirugia y se decide mejor tratamiento de soporte
ya que presentaba recidiva tumoral que infiltraba canal
espinal irresecable, no se puede ofrecer alternativa
terapéutica oncoldgica ya que el estado general de la
paciente no lo permite y fallece.

DISCUSION

Los tumores del SNC representan una de las principales
neoplasias en ninos y una de las causas mas frecuentes de
consulta a los servicios de Neurocirugia. Los ependimomas
son tumores gliales bien circunscritos compuestos de cé-
lulas pequenas uniformes con un nucleo redondo en una
matriz fibrilar. Se caracterizan por zonas anucleadas peri-
vasculares (pseudorrosetas) y, en algunos casos, rosetas
ependimarias ©9,

El ependimoma anaplasico también conocido como epen-
dimoma maligno, se considera un glioma maligno de dife-
renciacién ependimaria y, en comparacién con los ependi-
momas de Grado Ill, muestra un aumento de celularidad y
de la actividad mitética que, con frecuencia, se relacionan
con proliferacién microvascular y necrosis. Con mayor fre-
cuencia, se producen en la fosa posterior 1%,

La OMS clasifica a los tumores ependimarios por grado de
malignidad":

Grado I: subependimoma y ependimoma mixopapilar.
Grado II: ependimoma celular, papilar, tanicitico, de células
claras y mixto.

Grado lll: ependimoma anaplasico, ependioma positivo

para una fusiéon RELA (grado Il o Ill).

El ependimoma anaplasico es seis veces mas frecuente en
ninos y adolescentes que en adultos, mientras que el pa-
trén inverso es evidente para subependimomas y ependi-
momas mixopapilares. Para los adultos, el patrén de distri-
bucién proporcional para el subependimoma aumenta con
la edad, mientras que se observan disminuciones con la
edad para el ependimoma mixopapilar 12,

Kuaiet al "2, informan que en estudios previos se ha de-
mostrado que la presencia de quistes o necrosis son carac-
teristicas de los ependimomas anaplasicos, en especiallos
supratentoriales. Ademas, los quistes mayores de 1 cm de
didmetro se observan también con frecuencia en los su-
pratentoriales, mientras que los infratentoriales tienden a
asociarse con neoplasias sélidas.

Son frecuentes como manifestaciones primarias las cefa-
leas holocraneales en 50 pacientes (43,8 %) y vomitos, se-
gun el estudio de Garcia-Espinosa ¥, debido a que consti-
tuyen las senales de alarma méas tempranas ante una lesion
cerebral como la que causa el crecimiento del tumor que,
ademas de aumentar la presién en el cerebro, interfiere con
las funciones normales. Similares sintomas se presentaron
en el presente caso.

Segun Sierra-Benitez et al ¥, la piedra angular del trata-
miento es la cirugia seguida de radioterapia local, se tiene
en cuenta que no haya siembras leptomeningeas. Mejores
técnicas quirdrgicas y terapias de irradiacién han resultado
en mejores tasas de sobrevida libre de enfermedad en 5
anos (mayores al 70 %). La combinacién de cirugia, radio-
terapia y quimioterapia se utilizé en el 59,09 % de sus ca-
sos. En el presente caso no se utilizd la quimioterapia.

La resonancia magnética (RM) en particular ha surgido
como la modalidad mas frecuenteutilizada. Es la prueba
diagnostica de primera eleccién a la hora de detectar tumo-
res cerebrales, ya que permite la obtencién de imagenes
mas precisas del tumor, tanto en cuanto a sus caracteristi-
cas como a su localizacion "9, Se le realizaron a la paciente
diversas secuencias de este estudio para complementar el
diagnéstico de la enfermedad.

CONCLUSIONES

Los ependimomas anaplasicos son tumores infrecuentes
en pacientes pediatricos, que requieren de un examen fisi-
co e interpretacion clinica de forma detallada para obtener
un resultado temprano de la enfermedad. Los complemen-
tarios como la tomografia axial computarizada y la resonan-
cia magnética establecen el diagndstico, la cirugia permite
que el paciente tenga una evolucion favorable acompanada
de la radioterapia y de la quimioterapia.
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