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Resumen: El ependimoma es un tumor de células gliales que ocurre en el sistema
nervioso central. Usualmente representa el tumor intramedular mas comun en adultos.
A pesar de tener generalmente un plano de diseccién quirtrgico bien definido, la
morbilidad en cirugia se ha documentado considerablemente més alta en comparacién
con otros tumores intramedulares. En esta oportunidad nuestro trabajo da a conocer
una paciente femenina de 46 afios de edad quien present6 cefalea occipital por el periodo
de un afio, posteriormente asocidndose a cervicalgia. Los estudios imagenoldgicos
reportaron una lesién ocupante de espacio (LOE) con compromiso tanto medular como
bulbar y el estudio histopatolégico reporté ependimoma grado 1.

Palabras clave: Ependimoma, Bulbomedular, Tumores Ependimales, Tumores
Cerebrales.

Abstract: Ependymoma is a glial tumor that occurs in the central nervous system.
It most commonly has an intradural intramedullary location. Usually they represent
the most common intramedullary tumor in adults. Despite their usually well-defined
dissection plane, surgical morbidity has been documented to be considerably higher
compared with other intramedullary entities. We report a case of a 46 years old female
patient who presented headache in the occipital region for over a year, posteriorly
associated with cervicalgia. Imaging studies showed a well-defined mass occupying the
bulbomedular region, histopathological studies reported a grade I ependymoma.

Keywords: Ependymoma, Bulbo-medullary, Ependymal Tumours, Brain Tumours.
Introduccién

El ependimoma es un tumor de células gliales que ocurre en el sistema
nervioso central. Los ependimomas medulares tienen una localizacién
generalmente intradural intramedular, siendo este el tumor intramedular
mas comun en adultos.
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Figura 1.

RM de Lesién ocupante de espacio (LOE). 1a. RM T1 evidencia LOE
hipointensa en regién bulbomedular (flecha). 1b. RM FAT SAT muestra
LOE hiperintenso en regiéon bulbomedular (flecha). 1c. RM axial T2 evidencia
LOE hiperintenso posterolateral izquierdo en unién craneo cervical (flecha).

Aunque en su mayorfa se encuentran en linea media, dentro del
canal raquideo, algunos pueden presentar un patrén de crecimiento
excéntrico, ¢ incluso presentar un componente extramedular (1, 2).
La Organizacién Mundial de la Salud (OMS) clasific los diferentes
tumores ependimales segtin su tipo histoldgico en grado I (ependimoma
mixopapilar y subependimoma), grado II (ependimoma: papilar, de
células claras y tanicitico), grado II/III (ependimoma con fusién RELA
positiva) y grado III (ependimoma anaplasico) (3). E1 90 % se originan
del filum terminal y cono medular. Como sucede con otros tumores
del sistema nervioso se desconoce la causa esencial de los mismos. Sin
embargo, un gran porcentaje expresa secuencias de ADN SV40. Los
ependimomas representan un 3 a 5% dentro de los tumores primarios del
sistema nervioso (2).

Laintroduccién de la Resonancia Magnética (RM) ha revolucionado el
diagnéstico de los tumores intramedulares (1). Aunque los ependimomas
muestran variabilidad en cuanto a los hallazgos en RM, esta ha probado
ser util para el diagnéstico preoperatorio y planificacién del acto
quirtrgico (4). Generalmente los ependimomas espinales se muestran
hipointensos en T1, hiperintensos en T2 y el realce de contraste puede
ser tanto heterogéneo como homogéneo (5). Actualmente se estudia
la aplicacién del tensor de difusion (DTI) y la tactografia espinal
para la diferenciacion de lesiones inflamatorias agudas con los tumores
intramedulares (6).

En esta oportunidad nuestro trabajo da a conocer una paciente que
presenta un ependimoma con compromiso tanto medular como bulbar, a
sabiendas que esta neoplasia hace su pico de incidencia en esta localizacién
en los primeros 5 anos de vida, motivo por el cual y aunado a la baja
frecuencia hace de este caso interesante.

Caso clinico

Se trata de femenina de 46 anos de edad, natural de Mérida, quien
refiere haber iniciado enfermedad actual en el afo 2014 caracterizada
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por presentar cefalea occipital insidiosa, de leve intensidad, de cardcter
opresivo, sin irradiacién, que se atentia con la ingesta de antiinflamatorios
no esteroides (AINES), exacerbdndose en enero de 2015 cuando se
le asocia cervicalgia de fuerte intensidad, sin la presencia de sintomas
concomitantes y el resto del examen neuroldgico sin alteraciones. Al
interrogatorio la paciente refiere no presentar antecedentes personales
ni familiares de importancia. Se indicaron estudios de neuroimagen
y controles sucesivos por la consulta externa de nuestro servicio. En
enero de 2016 presenta reagudizacién de la sintomatologia por lo que
acude a nuestro centro hospitalario donde en vista de los hallazgos
imagenoldgicos y clinicos se decide ingresar para resolucién quirtrgica.

Hallazgos Imagenoldgicos: Se evidencia en corte sagital de RM lesién
ocupante de espacio (LOE) homogénea, hipointensa leve en T1, ubicada
en regiéon bulbo medular a nivel de C1 que se extiende hasta C2,
posterolateral izquierda a tallo cerebral de 1,7 cm x 2 cm x 5 ecm (Fig.
1a). Homogénea, hiperintensa en FAT SAT (Fig. 1b). Corte axial T2 de
RM evidencia LOE hiperintensa, homogénea posterolateral izquierda en
unién craneo cervical (Fig. 1c).

Figura 2.
Imagen intraoperatoria confirmando LOE bulbomedular en regién cervicomedular (flecha).
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Figura 3.

Imagen intraoperatoria posterior a la reseccién de LOE bulbomedular. (flecha).

Hallazgos Intraoperatorios: Fue llevada a mesa operatoria en
marzo de 2016 realizdindose craneotomia osteoplastica suboccipital mas
laminectomia bilateral de C1 y C2 mds exéresis parcial (90%) de
LOE bulbo medular (Fig. 2, 3), evidencidndose tejido reblandecido,
grisiceo, friable, vascularizado, adherido fuertemente a cara dorsal
de médula, mayor componente hacia la izquierda. La paciente
presenta buena evolucién clinica postoperatoria egresando el dia
15 de abril de 2016, el resultado histopatolégico reporté neoplasia
benigna de estirpe mesenquimatico, de origen neuroglial, constituido
por células ependimarias con moderada cantidad de citoplasma,
nucleos redondeados y ovalados, uniformes, de contornos regulares,
discretamente hipercromadtico. Dichas células se disponen rodeando
vasos sanguineos y canales vasculares de variados tamafos (pseudorosetas
perivasculares) (Fig. 4), hallazgos compatibles con ependimoma OMS
grado I. No se requiri6 el uso de radioterapia o quimioterapia
como tratamiento coadyuvante. Actualmente se encuentra en controles
por oncologia clinica y neurocirugfa. Persiste con cervicalgia de leve
a moderada intensidad por lo que recibe tratamiento médico con
nimesulide y pregabalina. Se mantiene bajo seguimiento imagenolégico.
El manejo de la paciente se realizd bajo estricto cumplimiento de las
normas bioéticas establecidas por la Universidad de Los Andes, previo
consentimiento informado obtenido directamente de la paciente de
manera verbal.
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Discusion

En nuestro caso la localizacién del tumor en la regién bulbomedular
se ha reportado con muy poca frecuencia en la literatura. Se ha
demostrado que existe una diferencia en el tiempo de aparicién de los
sintomas de acuerdo a la ubicacién del tumor. En los pacientes con
ependimomas espinales los sintomas aparecen en un periodo de tiempo
mids prolongado antes del diagnéstico en comparacion a los pacientes
con ependimomas intracraneales (7), lo que podemos observar en nuestra
paciente quien presentd sintomatologia por un periodo de dos anos
aproximadamente antes de realizarse el diagnéstico. El crecimiento lento
de estos tumores hace que el diagnéstico se realice hasta casi 3 anos
posterior la presentacién de los sintomas (1). Aunque los sintomas varian
segin la ubicacién, algunos estudios reportan la presencia, de por lo
general, dolor de espalda seguido de pérdida de la sensibilidad y debilidad
muscular (8), en nuestro caso clinico reportamos cervicalgia como uno de
los sintomas asociados.

Se ha estudiado la expresién genética de los diferentes ependimomas
segun su ubicacién. Chang-Hyun et al. realizaron un meta andlisis donde
se concluye que los ependimomas intracraneales con mayor frecuencia
se encuentran asociados a la mutacién del gen NF2, mientras que los
espinales parecen estar asociados con la delecién de EPB41L3 y la
metilacién del gen HIC1 (9).

Figura 4.
Muestra histolégica de LOE bulbomedular.

Los ependimomas pueden encontrarse en cualquier region de la medula
espinal, siendo el segmento cervical y cervicotoracico los mas afectados.
Muestran inmunorreactividad citopldsmica a la proteina acidica de
fibras gliales (PAFG) (10), asi como también, inmunorreactividad
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intracitopldsmica puntiforme y anular al antigeno de membrana epitelial
(2).

Los ependimomas intramedulares tienen mejor respuesta al
tratamiento quirdrgico. En una gran mayoria de los pacientes la reseccién
completa del tumor serfa el tratamiento definitivo (1). La reseccién
subtotal del tumor conlleva generalmente a mayor deterioro neurolégico,
asi como la necesidad de cirugfas posteriores (11). Se ha estudiado la
utilidad de radioterapia después de la cirugia, la cual ha sido beneficiosa
para pacientes a los que se realiz6 una reseccion subtotal de ependimoma
grado II (12), aunque otros autores reportan que no han encontrado
beneficioso el uso de radioterapia en el postoperatorio de dichos pacientes
(10). En nuestra paciente se realizé la reseccién subtotal del tumor (90%),
pero en vista del grado histopatolédgico del mismo no se indicé el uso de
radioterapia como tratamiento postquirargico.

Behmanesh et al. realizaron un estudio retrospectivo en pacientes
que fueron sometidos a reseccién total de ependimoma intramedular,
con resultados postoperatorios adecuados. Se demostré que aun
con resultados satisfactorios estos pacientes presentaron deterioro
neuroldgico, evidencidandose atrofia regional en estudios imagenoldgicos
de control (13).

Se han documentado anteriormente ependimomas en la unién
craneocervical, pero con una frecuencia muy baja. Morselli et al.
reportaron un paciente femenino de 42 anos de edad quien presentaba
cervicalgia de 5 meses de evolucién. En la RM se evidencié una lesiéon
solida, intradural, extramedular, con extensién predominantemente
debajo del formen magno. Realizaron una Tomografia Computarizada
(TC) que demostrd, que, aunado a la lesién, existia agenesia parcial de C1
(14). En este caso la afectacion de la lesién es extramedular lo que difiere
del nuestro, pero concuerda en que la ubicacién de dichalesién enlaunién
craneocervical es muy poco comun.

Si bien se trata de una entidad tumoral comdn en adultos, la
localizacién del tumor en este caso es muy poco frecuente y rara vez ha
sido descrita. Lo que hace resaltar la importancia de documentar este caso
y asi proporcionar la mayor informacién posible sobre dicha patologia.
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