&
(‘ C Segundo Congreso Virtual de Eﬁ

o Dol Ciencias Basicas Biomédicas en Granma. 4
Manzanillo.

2021

EPENDIMOMA ANAPLASICO TEMPORAL DERECHO

Autor: Dr. Adrian Ruiz Lépez

Residente de segundo afo de Pediatria del Hospital Pediatrico Universitario

José Luis Miranda.

Provincia: Villa Clara.
Pais: Cuba.
e-mail: adrian1312@nauta.cu

Direccién: Calle 4% entre N y Avenida Poligrafico. Reparto José Marti.
Teléfono: 53205183
Institucién: Hospital Pediatrico Universitario José Luis Miranda.

CI: 96121312362

RESUMEN

Introduccion: Los Ependimomas son tumores del sistema nervioso central que
se originan del neuroectodermo, se pueden encontrar en todo el sistema
nervioso central, en los compartimientos supratentoriales, en la fosa posterior y
médula espinal. Objetivos: General: Caracterizar los tumores embrionarios en
las edades pediatricas. Especifico: Describir las caracteristicas clinicas y de
laboratorio de los tumores embrionarios en las edades pediatricas.
Presentacion del caso: Escolar masculino, blanco de 12 afios de edad, que
comenzd a los 11 afios a presentar cefalea retroorbitaria de moderada intensidad
de 1 ano de evolucion, sin preferencia de horario. Durante el estudio de la
cefalea se le realizd fondo de ojo constatandose la presencia de papiledema, por
lo cual se efectu6 Tomografia Axial Computarizada de craneo, observandose
imagen tumoral ocupativa e hidrocefdlica siendo intervenido quirdrgicamente y
realizandosele una derivacién ventriculo-peritoneal. El 8 de marzo del 2018 se

le realiza exceresis subtotal de la lesion y el 5 de mayo de ese mismo afio se
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reintervino quirdrgicamente, complicdndose hemodindmicamente por lo que
requirido ingreso en UTIP. Por tal motivo se decide su ingreso en sala de
Neurocirugia del “Hospital Pediatrico Universitario José Luis Miranda”.
Conclusiones: Es de vital importancia conocer el desarrollo embrionario de
dichas neoplasias para asegurar un correcto manejo de las mismas.

Palabras clave: tumores embrionarios de la infancia y Ependimoma anaplasico.

INTRODUCCION

Los tumores de encéfalo primarios son un grupo diverso de enfermedades que

juntas, constituyen el tumor sélido mas comun de la nifiez.

Los Ependimomas son tumores del sistema nervioso central que se originan del
neuroectodermo, se pueden encontrar en todo el sistema nervioso central,
tienen un registro anual de 0,24 por 100 000 habitantes, descrito por primera
vez en 1924 por Bailey, citado por Terapor y Santiesteban y otros, en los
compartimientos supratentoriales (parte superior de la cabeza), en la fosa
posterior (parte posterior de la cabeza) y médula espinal (ver Anexo 1).! Los
Ependimomas representan del 2 al 3 % de todos los tumores cerebrales
primarios. Aproximadamente el 30 % de los Ependimomas pediatricos son
diagnosticados en niflos menores de 3 afios. La ubicacién de los Ependimomas
difiere con la edad; en los adultos, el 60 % se encuentra en la médula espinal,
y en los nifos, el 90 % se encuentra en el cerebro, en su mayoria, en la fosa
posterior, y representan 10 % de todos los tumores medulares en nifios y 40 %

en adultos.

Estos tumores afectan, tanto a nifios como adultos, el indice de supervivencia
general a los 5 afios para los pacientes con Ependimomas es de
aproximadamente el 82%, para nifnos de hasta 19 afios de edad, el indice de
supervivencia a los 5 afios es de aproximadamente 72%, en la infancia aparecen

en los ventriculos, especialmente el cuarto ventriculo,? entre 65 y 75 % de los
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Ependimomas surgen en la fosa posterior?® y en los adultos aparecen en el canal
gue contiene a la médula espinal en los Estados Unidos.* Se cree que se
desarrollan a partir de ciertas células que normalmente maduran y se convierten
en células Ependimarias, las cuales recubren los ventriculos (espacios llenos de
liquido en el cerebro) y el canal central de la médula espinal.> A veces, las células
tumorales del Ependimoma se pueden propagar al liquido que rodea el cerebro

y la médula espinal.

Segun la clasificacion de tumores del sistema nervioso central dada por la
Organizacién Mundial de la Salud (OMS), los tumores ependimarios se clasifican

en los siguientes cinco subtipos principales:

e Subependimoma (Grado I de la OMS).

e Ependimoma mixopapilar (Grado I de la OMS).

e Ependimoma (Grado II de la OMS).

e Ependimoma con fusion RELA (Grado II o Grado III de la OMS).

e Ependimoma anaplasico (Grado III de la OMS).®
El ultimo estudio en Cuba fue en el afio 2018 en el Instituto Nacional de
Oncologia y Radiobiologia de La Habana donde se obtuvieron resultados con un
ligero predominio del sexo masculino, con una edad media de 5,3 afios (rango
entre 0 y 9 afios), al igual que Massimino M, Miceli R, Giangaspero F, en el
estudio publicado en "Final results of the second prospective AIEOP protocol for
pediatric intracranial Ependymoma. Neuro Oncol", predominaron las alteraciones
de la marcha, como forma clinica de presentacién. Por su parte, los vomitos fue
el sintoma mas frecuente en los pacientes diagnosticados. Segun la histologia,
el Ependimoma fue la variedad histoldgica mas frecuente (55 %), seguido del
Ependimoma anaplasico, con un (35 %). La supervivencia global en Cuba a los
5 afos en nuestra serie es del 40,1 %. De los pacientes que sobrevivieron a los
5 anos del diagndstico, se realizé reseccion completa en el 54 %, parcial en el

38,4 % y biopsia en el 7,6 %, compatible con los autores Andreiuolo F, Le Teuff
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G, Bayar MA en el articulo: Integrating Tenascin-C protein expression and 1925

copy number status in pediatric intracranial Ependymoma prognostication.”
OBJETIVOS
General:

Caracterizar los tumores embrionarios en las edades pediatricas.

Especifico:

Describir las caracteristicas clinicas y de laboratorio de los tumores embrionarios

en las edades pediatricas.

Caso Clinico:

Se presenta un escolar masculino, blanco de 12 afios de edad, nacido a las 39
semanas de gestacién por cesarea, peso al nacer 7,5 libras, APGAR 9,9 con
antecedentes de buena salud.

El paciente comenzé a los 11 afos de edad a presentar cefalea retroorbitaria de
moderada intensidad de 1 afio de evolucion, sin preferencia de horario. Durante
el estudio de la cefalea se le realizé fondo de ojo constatandose la presencia de
papiledema, por lo cual se efectudé Tomografia Axial Computarizada (TAC) de
craneo, observandose imagen de Aspecto T ocupativa e hidrocefalica siendo
intervenido quirdrgicamente y realizandosele una derivacién ventriculo-parietal.
El 8 de marzo del 2018 se le realiza exceresis subtotal de la lesion
(aproximadamente 30%) y el 5 de mayo de ese mismo afio se reintervino
quirdrgicamente con reseccion subtotal de la lesidon (40%), complicandose
hemodinamicamente por lo que requiri ingreso en UTIP con drogas
vasoactivas, ademas presentd insuficiencia renal prerrenal, que requirié de
dialisis peritoneal y ventilacion mecanica con necesidad de traqueotomia. Debido

a la larga estadia hospitalaria y la ventilacion mecanica presenté Neumonia
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para la cual llevo tratamiento con Ceftriaxona y Linezolid, ademas de Fosfocina

|\\

via oral. Por tal motivo se decide su ingreso en sala de Neurocirugia del “Hospital

Pediatrico Universitario José Luis Miranda”.

Datos positivos al interrogatorio:

= Antecedentes de ser operado en 2 ocasiones de lesiéon tumoral temporal
derecha, no extirpada totalmente.

= Cefalea retroorbitaria intensa de 1 afio de evolucidn.

Datos positivos al examen fisico:

= Estado vegetativo.

Mirada fija (ojo derecho).

Estrabismo divergente unilateral (ojo izquierdo).

Papiledema (ojo derecho).

Ptosis palpebral (ojo derecho).

Pupilas isocéricas reactivas a la luz.

Desviacion de comisura labial del lado derecho.

Ulcera por presién en regién occipital.

Escala de Glasgow 15 puntos.

Hallazgos de Laboratorio e imagenologia:

e Fondo de ojo: papiledema en el ojo derecho.

e Biopsia por aspiracion con aguja fina (BAAF): células con nucleos
regulares y ovoides, acompafados de un parénquima denso y fibroso,
haciendo que las células tumorales adopten una forma glandular y
elongada con vasos sanguineos irrigando la neoplasia. (Ver Anexo 1)

e Tomografia Axial Computarizada (TAC) de craneo: imagen hipoecogénica
de Aspecto T ocupativa e hidrocefalica.

e Puncion lumbar: aumento de la presion del liquido cefalorraquideo.
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Tratamiento:

Cirugia: 8 de marzo del 2018 se le realiza exceresis subtotal de la lesion
(aproximadamente 30%) y el 5 de mayo de ese mismo afio se reintervino

quirdrgicamente con reseccién subtotal de la lesion (40%).

Posterior a la U(ltima intervencidon quirdrgica presenté complicaciones
hemodinamicas siendo ingresado en UTIP del hospital pediatrico con drogas
vasoactivas, ademas presentd insuficiencia renal prerrenal, que requirié de
dialisis peritoneal y ventilacion mecanica con necesidad de traqueotomia. Debido
a la larga estadia hospitalaria y la ventilacion mecanica presenté Neumonia
para la cual llevod tratamiento con Ceftriaxona y Linezolid, ademas de Fosfocina

via oral.

Evolucion: desfavorable con prondstico reservado.

DISCUSION

Los Ependimomas son tumores del sistema nervioso central que se originan del
neuroectodermo, se pueden encontrar en todo el sistema nervioso central, su
ubicacién difiere con la edad; en los adultos, el 60 % se encuentra en la médula
espinal, y en los nifios, el 90 % se encuentra en el cerebro, en la fosa posterior
y representan 10 % de todos los tumores medulares en nifios, criterio que es
caracteristico del caso clinico en cuestidon y un 40 % en adultos.
Histologicamente el paciente presentaba un Ependimoma anaplasico grado III,
gue es la variedad de este tipo de neoplasia mas frecuente dada la clasificacidon
internacional emitida por la OMS y reportada por los estudios mas frecuentes
realizados en Cuba en el afo 2018 con un 35%, mas frecuente en el sexo
masculino, a pesar que el rango de edades mas frecuente no coincidié con el
paciente, si coinciden parametros como el sexo y la localizacidon del mismo dado

gue el paciente se encontraba en el rango de edades pediatricas. Teniendo en
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cuenta la sintomatologia presentada por el paciente y la referida por la Revista
cubana de Pediatria en un estudio realizado en el 2018, los sintomas principales
son los referidos a la Hipertensién endocraneana, dados por vomitos, cefaleas y
como hallazgo principal el papiledema, asi como también los trastornos en la
marcha. Dado que diversos estudios han demostrado que el origen del mayor
por ciento de las neoplasias es embrionario, se convierte en un reto para el
sistema de salud realizar un diagndstico oportuno para lograr de esta forma su
tratamiento oportuno y asi elevar la supervivencia de los pacientes que padecen

estas patologias.

Fisiopatologia: 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 (LCR), a
pesar de desconocerse su formacidon, se sabe que son neoplasias
hormonodependientes, por lo que se desarrollan y comienzan su florida
sintomatologia en edades de desarrollo en el nifio donde inician las producciones
de sexoesteroides y tiene su pico mas alto de producciéon la hormona de
crecimiento (GH). También se realizaron diversas hipdtesis gendmicas, un
ejemplo de esto se fundamenta en los caracteres paternos, cuando los padres
sobrepasan los 35 afios de edad y en el momento de la concepcidn los espermas
no contemplan su elevada virilidad y se cometen errores cromosémicos que
guedan ocultos hasta el momento de la adolescencia donde toma base la teoria

hormonal explicada anteriormente.
Diagnodsticos diferenciales:

Absceso cerebral: descartable porque el paciente no presenta Hipertension

intracraneana, fiebre o presencia de leucocitosis en el liquido cefalorraquideo.

Hematoma intracraneal: descartable por no observares en la TAC el desarrollo

de aneurisma o la presencia de hematies en el liquido cefalorraquideo.
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Absceso epidural: descartable porque el paciente no presenta Hipertension

intracraneana, fiebre o presencia de leucocitosis en el liquido cefalorraquideo.

Analisis de las teorias o hipotesis sobre las implicaciones de los

hallazgos:

Los tumores de mayor malignidad en cuanto a frecuencia son los gliomas dentro
de los cuales se encuentran los Ependimomas anaplasicos, con una frecuencia
de un 10% en edades pediatricas y un 5% en los adultos, con un promedio de
aparicion a los 5 afos y luego después de los 35 afos, se describen como
neoplasias hormonodependientes, cuya causalidad es desconocida por lo que
presuntivamente se reconoce como genética. Debido a su sintomatologia y
localizacidn sus medios diagndsticos fundamentales son la biopsia por aspiraciéon
con aguja fina, donde podemos ver células con nucleos regulares y ovoides,
acompafadas de un parénquima denso y fibroso, haciendo que las células
tumorales adopten una forma glandular y elongada con vasos sanguineos
irrigando la neoplasia y como medio diferencial la Puncion lumbar: aumento de

la presion del liquido cefalorraquideo.
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CONCLUSIONES

Podemos concluir que es de vital importancia el conocimiento de las lesiones
neoplasicas de origen embrionario, asi como las constelaciones de signos y
sintomas clinicos que estos presentan. El origen de estas patologias puede ser
la clave del éxito en cuanto a los diferentes tratamientos a emplear en los
mismos o la forma de evitar su aparicion y de disminuir las complicaciones o
secuelas invalidantes que pudieran aparecer en el curso de la propia
enfermedad, he ahi la necesidad de estudiar el desarrollo y evolucidn de la vida,

para dar continuidad y calidad a la vida misma.
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ANnexos:
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