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RESUMEN

Introduccién: los ependimomas constituyen aproximadamente del 3-5 % de los
tumores intracraneales y del 5-10 % de los tumores cerebrales, en la edad pediéatrica.

Objetivo: caracterizar los pacientes con ependimomas intracraneales intervenidos
quirargicamente, en el Hospital Pediatrico "~"Juan Manuel Marquez. ~*



Materiales y método: estudio descriptivo, retrospectivo, a pacientes en edad
pediatrica con diagnéstico histolégico de ependimoma de localizacion intracraneal. En
el periodo de enero 2012 a diciembre 2017. El universo quedd conformado por todos
los pacientes en edad pediatrica operados con diagnostico histolégico de ependimoma
intracraneal en el lugar y periodo antes mencionado (N=22).

Resultados: la edad media fue 2,75 afios con limites entre 1 y 17 y una desviacion
estandar de 3,65. Los pacientes del sexo masculino representaron el 63,64 %, la
relacion con el sexo femenino en los primeros 4 afios fue de 1:1. En cuanto al cuadro
clinico, se observé predominio de la hidrocefalia en el 72,73 % de los pacientes. Los
ependimomas intracraneales de localizacién infratentorial, (63,64 %) predominaron. El
45,45 % de las lesiones estudiadas se correspondian con el subtipo histolégico de
ependimoma anaplasico.

Conclusiones: la combinacién de cirugia, radioterapia y quimioterapia se empled en la
mayoria de los casos. Predomin6é el abordaje directo de la lesibn a través de
craneotomia y exéresis adecuada a la localizacién del ependimoma, sin embargo, en la
mayoria solo se logré reseccion entre el 50 y 90 %. En la mayoria de los pacientes la
evolucién luego del diagnéstico, evidencié una tendencia hacia la estabilidad.
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ABSTRACT

Introduction: ependymoma are almost 3-5 % of the intracranial tumors and 5-10 %
of the brain tumors in pediatric age.

Objective: to characterize the patients with intracranial ependymoma who underwent
surgery in the Pediatric Hospital ~"Juan Manuel Marquez.™

Materials and method: retrospective, descriptive study of patients in pediatric age
with histological diagnosis of ependymoma of intracranial location in the period January
2012-December 2017. The universe was formed by all patients of pediatric age who
underwent surgery with histological diagnosis of intracranial ependymoma in the
before-mentioned place and period (N=22).

Results: the average age was 2.75 years with limits between 1 and 17 years old. Male
patients represented 63.64 %; the relation with female sex during the first 4 years was
1:1. Regarding the clinical characteristics, hydrocephaly predominated in 72.73 % of
patients. Intracranial ependymoma of infratentorial location (63.64 %) predominated.
45.45 % of the studied lesions corresponded to the histological subtype of anaplastic
ependymoma.

Conclusions: the combination of surgery, radiotherapy and chemotherapy was used in
most of the cases. The direct approach of the lesion through craniotomy and a removal
adequate to ependymoma location predominated. However, in most of them just the
resection of 50-90 % was achieved. The evolution of most of patients after the
diagnosis evidenced a tendency to the stability.
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INTRODUCCION

En las dltimas décadas, se han producido avances remarcables en el diagnéstico,
tratamiento y supervivencia de los tumores infantiles. A pesar de estos importantes
avances, el cancer es la segunda causa de muerte por enfermedad en la infancia y
adolescencia, a partir del primer afo de vida y después de la mortalidad relacionada
con los accidentes.®

Los ependimomas constituyen aproximadamente del 3-5 % de los tumores
intracraneales y el 5-10% de los tumores cerebrales en la edad pediatrica, siendo méas
frecuentes en menores de 5 afios.** Los factores prondsticos tales como la extension
de la reseccion del tumor, la edad del paciente, la localizacién del tumor, la
composicion histoldgica y el papel de las terapias adyuvantes, todavia adn resultan
controversiales.® Los ependimomas intracraneales pueden propagarse por infiltracion
local e(n)el cerebro circundante o por diseminacion a través del liquido cefalorraquideo
(LCR).C

La piedra angular del tratamiento es la cirugia seguida de radioterapia local, teniendo
en cuenta que no haya siembras leptomeningeas. Mejores técnicas quirdrgicas y
terapias de irradiacion han resultado en mejores tasas de sobrevida libre de
enfermedad en 5 afios (mayores al 70 %)."” Aunque los pacientes con ependimoma
recurrente tienen tasas de sobrevida menores 25 % a los 5 afios. El sitio de
recurrencia mas comun sigue siendo el primario (85 %), seguido de enfermedad
metastasica (25 %). El sitio de recaida tiene relacién significativa con el desenlace, con
tumores recurrentes localmente con mejores desenlaces que aquellas recaidas
metastéasicas (mediana 30 meses versus 13 meses, p=0,02).® En casos de recaidas
las opciones de tratamiento disponibles son: quimioterapia, reintervencién quirdrgica y
re-irradiacion fraccionada.

Por lo anteriormente expuesto de decide caracterizar los pacientes con ependimomas
intracraneales intervenidos quirdrgicamente en el Hospital Pediatrico “Juan Manuel
Méarquez”, en el periodo de enero 2012 a diciembre 2017.



MATERIALES Y METODO

Se realiz6 un estudio descriptivo, retrospectivo a pacientes en edad pediatrica con
diagnodstico histolégico de ependimoma de localizaciéon intracraneal, en el periodo de
enero 2012 a diciembre 2017.

El universo lo conformaron todos los pacientes en edad pediatrica operados con
diagndstico histolégico de ependimoma intracraneal, en el lugar y periodo antes
mencionado y que cumplieron con criterios de inclusién, lo que constituyé una muestra
de 22 pacientes (n=22).

Criterios de inclusiéon

Pacientes menores de 18 afios.

Pacientes con diagndstico de ependimoma confirmado por estudio histolégico de
la lesion tumoral.

Pacientes con historia clinica que contenian toda la informacién de las variables
objeto de estudio.

Criterios de exclusion

Pacientes cuyos familiares se negaron a realizar el protocolo de tratamiento.
Pacientes con datos incompletos en las historias clinicas.

Variables estudiadas: edad (1-4 afos, 5-9 afos, 10-18 afios), género, cuadro clinico
de debut: (hidrocefalia, déficit de pares craneales, convulsién, hemiparesia, trastornos
conductuales, macrocranea, retardo del desarrollo psicomotor (DPM).

Topografia: (infratentorial, ventriculos laterales, Il1l ventriculo, supratentorial
extraventricular), subtipo histolégico (subependimoma, ependimoma convencional,
mixopapilar, papilar, anaplasico).

Modalidad terapéutica: cirugia, cirugia + quimioterapia, cirugia + quimioterapia +
radioterapia).

Técnica quirdrgica: craneotomia supratentorial, craneotomia de fosa posterior,
abordaje endoscopico del 111 ventriculo, biopsia estereotactica).

Grado de reseccién tumoral: total, subtotal y biopsia.

Evolucion durante el primer afio: se evaluaron los pacientes cada 3 meses en los
primeros 2 afios del diagnodstico de la lesion y se determinaron las siguientes
categorias:

Estable: definido por la ausencia de complicaciones relacionadas con la progresion de
la enfermedad o el tratamiento aplicado.

Progresion: definido por el avance clinico y/o imagenoldogico de la tumoracién
intracraneal.

Fallecido: definido por la defuncién del paciente en el periodo de evaluacién.



Técnicas y procedimientos
Técnicas de obtencién de la informacién

Las fuentes de informacién fueron la historia clinica de cada paciente. Las variables
estudiadas fueron vaciadas a una planilla de recoleccién de datos confeccionada por la
autora segun los objetivos de estudio.

Técnicas de procesamiento y andlisis

Las planillas de recoleccidén se vaciaron en hojas de célculo de Microsoft Excel 2010.
Para el analisis estadistico se aplic6 el programa SPSS versiéon 21.0 (SPSS Inc.,
Chicago, Ill, USA). Las variables cualitativas se resumieron en numeros absolutos y
porcentaje y las cuantitativas en media y desviacion estandar. Se expusieron los
resultados y se procedi6é a compararlos con la literatura existente: ensayos clinicos o
estudios descriptivos o de otro tipo publicados. Se discutieron los hallazgos en base a
los objetivos planteados. Finalmente se verificaron las coincidencias y las
contradicciones entre el presente estudio y otros revisados y se arribé a conclusiones.

El estudio se realiz6 de acuerdo con lo establecido en la Declaracidon de Helsinki, sobre
las investigaciones en seres humanos. Para esto se solicitd la autorizacion al
departamento de Archivo y el Servicio de Neurocirugia para acceder a las historias
clinicas y a la base de datos de los pacientes con ependimoma intracraneal sometidos
al protocolo de tratamiento, con la responsabilidad y obligacion de no divulgar la
informacion personal recogida y manteniendo en estricta confidencialidad la misma.
Este estudio fue examinado y aprobado por el Comité de Etica de la Investigacion y el
Consejo Cientifico del Hospital Pediatrico “Juan Manuel Marquez” y la aprobaciéon del
mismo dependié enteramente de ellos.

RESULTADOS

En la tabla 1, la edad media fue 2,75 afios con limites entre 1 y 17 y una desviacion
estandar (DE) de 3,65. Entre los pacientes estudiados existi6 un predominio de los
pacientes menores de 4 afos, y solo 1 paciente comprendido entre las edades de 10-
18 afos dentro de la muestra. Los pacientes del sexo masculino representaron el
63,64 %, la relacién con el sexo femenino en los primeros 4 afos fue de 1:1, luego
esta relacion desaparece porque no hubo casuistica del sexo femenino a partir de los 5
afios de edad.



Tabla 1. Distribucién de los pacientes de acuerdo a edad y sexo

Masculino [Femenino| Total
Edad[n [ o5 n| % [n| %

1-4 8 36,36 836,36 16 72,73
5-9 5 122,73 /0| 0,00 |5 22,73
10-18 1 455 0 000 |1 454
Total 14 163,64 |8 | 36,36 22| 100

La_tabla 2 evidencia el cuadro clinico de debut de los pacientes involucrados en el
estudio, se aprecié6 un franco predominio de la hidrocefalia en el 72,73 % de los
pacientes.

Tabla 2. Distribucién de los pacientes de acuerdo al cuadro clinico de debut

Cuadro clinico de debut No. % (n=22)
Hidrocefalia 16 | 72,73

13,64
4,55

Macrocranea
Retardo DPM

Déficit Il nervio craneal | 2 9,09
Déficit IV nervio craneal | 1 4,55
Déficit VI nervio craneal | 2 9,09
Déficit VIl nervio craneal | 1 4,55
Déficit VIII nervio craneal | 1 4,55
Déficit IX nervio craneal | 1 4,55
Convulsiones 2 9,09
Hemiparesia 2 9,09
Trastornos conductuales | 3 | 13,64

3

1

Al analizar los estudios imagenolégicos se evidencié un predominio en los
ependimomas intracraneales de localizaciéon infratentorial (63,64 %) como se aprecia
en el grafico 1.
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Gréaf. 1. Distribucion de los pacientes de acuerdo a la topografia de la lesion.

Segun los resultados de estudios anatomopatolégicos plasmados en las historias
clinicas se observo que el 45,45 % de las lesiones estudiadas se correspondian con el
subtipo histolégico de ependimoma anaplasico, grado 1ll, segin la clasificacién de la
OMS. Le siguié en numero del ependimoma (convencional) (27,27 %). El subtipo
mixopapilar y subependimoma solo se hallaron en 1 paciente cada uno (4,55 %).
(Graf. 2.)

“Ependimoma (convencional) ®Ependimoma papilar
«“Ependimoma mixopapilar # Ependimoma anaplasico

Graf. 2. Distribucion de los pacientes de acuerdo al subtipo histolégico de
ependimoma.



En el tratamiento de los pacientes con ependimomas intracraneales se emplearon 3
modalidades terapéuticas, donde se aprecia que la combinacibn de cirugia,
radioterapia y quimioterapia se emple6 en el 59,09 % de los casos. (Graf. 3.)

C + RT+QT
59.09%
c+QT 13,64%
C 27,27%
0 2 i 6 8 10 12 14

Graf. 3. Distribucion de los pacientes segun la modalidad terapéutica.

En la tabla 3 se muestra la relacién entre la técnica quirdrgica y el porciento de
reseccion tumoral observandose que predomind el abordaje directo de la lesién a
través de craneotomia y exéresis adecuada a la localizacion del ependimoma, sin
embargo, en la mayoria solo se logré reseccion entre el 50 y 90% (63,63%0).



Tabla 3. Distribucién de los pacientes de acuerdo a la técnica quirargica y el grado de

reseccion tumoral

| Total | Subtotal | Biopsia | Total
Técnica quirdrgica (| o | n | % ‘n | % | n | %
Craneotomia 2/ 909 |5 22,72 0 0 7 31,82
supratentorial
Biopsia por 0| 0,00 0 0 1 4,55 0 0,00
estereotaxia
Abordaje 0| 0,00 1 4,55 0 0 1 4,55
endoscopico al 111
ventriculo
Craniectomia de fosa |6 | 27,27 | 8 36,36 0 0 14 63,64
posterior
Total '8 3636 |14 | 6363 |1 | 455 | 22 | 100

La evolucion de los pacientes luego del diagndstico se muestra en el grafico 4 donde se
evidencié una tendencia hacia la estabilidad en la mayor parte de los pacientes (81,81
%), luego del primer afio de tratamiento. En los primeros 3 meses se presentaron 4
fallecidos, fundamentalmente producto a complicaciones i
embargo, no fallecié ningln otro paciente durante el periodo de estudio siguiente.

Estable

post-quirdrgicas, sin

Fallecidos

m Estable mProgresion = Fallecidos

Graf. 4. Distribucion de los pacientes segun la evolucién durante el primer afio.



DISCUSION

En el estudio se mostro, la edad media fue 2,75 afios con limites entre 1 y 17 y una
desviacion estandar (DE) de 3,65. Predominaron los pacientes menores de 4 afios
lo que difiere del estudio de McGuire y col.®® que plantean que la edad media al
diagndstico de ependimoma intracraneal es entre 5 y 8 afios.

Los pacientes del sexo masculino representaron el 63,64 %, la relacibn con el sexo
femenino en los primeros 4 afios fue de 1:1, luego esta relacion desaparece porque no
hubo casuistica del sexo femenino a partir de los 5 afios de edad. En un estudio en
multicéntrico desarrollado por Marinoff y col.’® se constata que en los centros
estudiados predomind la casuistica femenina.

Como cuadro clinico de debut se aprecidé predominio de la hidrocefalia. En un estudio
de casos controles en Reino Unido evidencia que los pacientes pediatricos que
presentaban diagnéstico de ependimoma intracraneal en su mayoria debutan con
hidrocefalia lo concuerda con la serie estudiada. Mads de 90 % de ependimomas se
localizan a nivel intracraneal, un tercio en el espacio supratentorial y la mayoria en la
fosa posterior.*?) Resultados similares se observaron en este estudio. Al analizar los
estudios imagenoldgicos se evidencié una prevalencia de los ependimomas
intracraneales de localizacion infratentorial (63,64 %). Asi también se muestra en las
series de Gunther y col.®?

Segun los resultados de los estudios anatomopatolégicos plasmados en las historias
clinicas se observo que el 45,45 % de las lesiones estudiadas se correspondian con el

subtipo histolégico de ependimoma anaplasico, grado Ill segun la clasificaciéon de la
OMS. Al comparar con la casuistica de Marinoff y col.®® esta presenta una superioridad
de los subtipos correspondientes al grado Il. Sin embargo, segun la Agencia

Internacional para la Investigacion del Cancer, el ependimoma anaplasico es mas
frecuente en nifios pequefios y en el compartimiento infratentorial.*®

En el tratamiento de los pacientes con ependimomas intracraneales se emplearon 3
modalidades terapéuticas, la combinacién de cirugia, radioterapia y quimioterapia se
utilizé en el 59,09 % de los casos. Estos datos son semejantes a los que reporta el
Texas Children”s Cancer Center (USA).®? En el estudio de Marinoff y col.*? se aprecia
que los pacientes tratados con las 3 modalidades constituyen un 40,5 %, el 39 %
recibié sélo radioterapia luego de la cirugia, existié un pequefio nimero de pacientes
que Unicamente se sometieron a tratamiento quirdrgico.

Aunque la reseccién completa es de importancia crucial en el tratamiento del
ependimoma solo se alcanza del 42-62 %.®® En los casos estudiados se logré en el
36,36 %, imperando los casos con reseccidon subtotal (63,63 %). En el estudio de
Marinoff y col.®? la reseccién total se obtuvo en 62 % de los pacientes y en el de
Vera-Bolanos,®® en el 57,09 %.

La exéresis de los ependimomas, fundamentalmente los de fosa posterior estan
asociados a alta morbimortalidad, aln en manos expertas. Lo que puede deberse a



que, en Cuba, con un blogueo econémico y comercial; en muchas ocasiones no se
dispone de tecnologia de punta, como es el monitoreo neurofisiolégico continuo, o el
uso de aspirador ultrasénico, en el abordaje de estas lesiones. La morbilidad de nervios
craneales es la complicacion mas frecuente luego de dicho proceder.

La hidrocefalia postoperatoria se presentd en el 25 % de los casos estos hallazgos se
asemejan con nuestra muestra pues la hidrocefalia se presentd en el 22,73 % vy la
complicacién mas frecuente fueron las infecciones.®” Lin y col.®® al estudiar las
complicaciones en nifios operados de lesiones en fosa posterior plantea
resultados similares pues evidencia que la hidrocefalia se manifiesta con mayor
frecuencia en estos casos en detrimento del prondstico.

Se presenté una tendencia hacia la estabilidad en la mayor parte de los pacientes,
hacia el final del primer afio de tratamiento, aunque se presentaron 4 fallecidos por
complicaciones postoperatorias. Analizando la mortalidad, se sabe que los
ependimomas pediatricos tienen mayor agresividad que los ependimomas del adulto,
por lo que el pronéstico a edades tempranas suele ser peor.®9

Algunos investigadores consideran que la mayor agresividad de estos tumores en edad
pediatrica, se deba a la inmadurez del tejido neural en nifios, ya que la anaplasia sea
mas frecuente y que los tumores de fosa posterior son predominantes.®?

La supervivencia global al afio en esta serie fue de 81 %, lo que no es comparable con
los estudios revisados, en los que se encuentra un rango de 70 a 58 %, a 5 y 10 afios
respectivamente.®

Con la investigacion presentada se logrd caracterizar los pacientes con ependimoma
intracraneal en el periodo de tiempo fijado.
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