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RESUMEN

El ependimoma mixopapilar (EM) es una lesién tumoral infrecuente de linaje glial que afecta
predominantemente a los adultos jovenes, con una incidencia de 0,08 casos por 100 000
personas. E1 EM del cono medular, la cauda equina y el filum terminal de la médula espi-
nal generalmente se consideran tumores benignos de crecimiento lento. En ocasiones, los
EM pueden extenderse hacia los huesos sacros, siendo dificil determinar si el tumor tiene
origen intra o extradural. Generalmente se encuentran confinados al canal espinal y la des-
truccién de las estructuras 6seas, vertebrales o iliacas adyacentes al tumor, son eventos
extremadamente raros, asi como las lesiones metastésicas viscerales.

Nuestro caso tuvo una lesién voluminosa a nivel del sacro con compromiso extenso, con
diseminacién visceral. Se realiz6 biopsia seguida de radioterapia con resultado local estacio-
nario, pero siguié progresando a nivel sistémico. Hemos discutido la presentacién clinica,
las caracteristicas radioldgicas y las estrategias de manejo de esta enfermedad.

© 2022 Sociedad Neuroldgica Argentina. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los
derechos reservados.

Unusual case of visceral metastatic osteolytic giant myxopapillary
ependymoma: Report and literature review

ABSTRACT

Myxopapillary ependymoma (ME) is a rare tumor of glial lineage that predominantly affects
young adults, with an incidence of 0.08 cases per 100,000 people. ME of the conus medullaris,
cauda equina, and filum terminale of the spinal cord are generally considered slow-growing,
benign tumors. Occasionally, ME can extend to the sacral bones, making it difficult to deter-
mine whether the tumor is of intradural or extradural origin. They are generally confined
to the spinal canal and the destruction of bony, vertebral or iliac structures adjacent to the
tumor are extremely rare events, as are visceral metastatic lesions.

Correo electrénico: bayern014@hotmail.com

https://doi.org/10.1016/j.neuarg.2022.07.008

1853-0028/© 2022 Sociedad Neuroldgica Argentina. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los derechos reservados.


https://doi.org/10.1016/j.neuarg.2022.07.008
http://www.elsevier.es/neurolarg
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.neuarg.2022.07.008&domain=pdf
mailto:bayern014@hotmail.com
https://doi.org/10.1016/j.neuarg.2022.07.008

144 NEUROL ARG.2023;15(3):143-148

Our case had a voluminous lesion at the level of the sacrum with extensive involvement,
with visceral dissemination. A biopsy was performed followed by radiotherapy with a locally
stationary result, but continued to progress systemically. We have discussed the clinical
presentation, radiological features, and management strategies of this disease.

© 2022 Sociedad Neuroldgica Argentina. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All rights

reserved.

Introduccién

El ependimoma mixopapilar (EM) es una lesién tumoral infre-
cuente de linaje glial que afecta predominantemente a los
adultos jévenes, con una incidencia de 0,08 casos por 100 000
personas.! Los ependimomas se desarrollan a partir de las
células ependimarias de los ventriculos cerebrales y del canal
central de la médula espinal. Comprenden solo de 5 a 6% de
los gliomas intracraneales y 60% de los gliomas de la médula
espinal.??

En ocasiones, los EM pueden extenderse hacia los hue-
sos sacros, siendo complejo determinar si el tumor tiene
origen intra o extradural. Generalmente se encuentran con-
finados al canal espinal y la destruccién de las estructuras
Oseas, vertebrales o iliacas adyacentes al tumor, son eventos
extremadamente raros.* Contienen vacuolas microquisticas,
estructuras mucoides y tejido conectivo. No hay anaplasia y
rara vez se ha informado diseminacién sistémica, pero puede
diseminarse por todo el eje neural a través del liquido cefa-
lorraquideo (LCR).”

Nuestro caso presentd una lesién voluminosa a nivel del
sacro con diseminacién sistémica visceral. Se realiz biopsia
seguida de radioterapia con resultado local estacionario, pero
continué progresando a nivel sistémico a pesar de la quimio-
terapia.

Reporte de caso

Paciente femenino de 25 afios natural de la sierra peruana,
sin antecedentes patoldgicos ni familiares de relevancia.
Debuta con tiempo de enfermedad de seis meses caracteri-
zada por un dolor de intensidad 2/10 al esfuerzo en la regién
sacra, se agrega a los cuatro meses disnea. Ante la sospe-
cha de infeccién por COVID-19 recibe manejo sin encontrar
mejoria. Por lo que le realizan tomografia de térax, evidencian-
dose multiples nédulos pulmonares captadores de contraste
compatible con metastasis asociado a derrame pleural. Al exa-
men clinico no se evidencia déficit motor ni sensitivo, sin
embargo, presenta saturaciéon de oxigeno de 90%. Se realiza
bisqueda del primario, mediante tomografia de abdomen y
pelvis, evidencidndose metastasis tinica en segmento IVA de
higado, y un proceso expansivo litico de aspecto neoforma-
tivo en vértebras sacras de 8,6 cm con extensién a partes
blandas (figs. 1 y 2). Se realiza resonancia magnética (RM)
de pelvis, evidenciandose que la masa depende del filum
terminal y la duramadre (fig. 3). Se realiza biopsia de la
lesién con resultado de estroma con extenso cambio quistico-
mixoide y actividad mitética discreta. Se realizaron pruebas de

inmunohistoquimica (IHQ) con los siguientes resultados: la
proteina acida fibrilar glial (GFAP) fue positivo en las células
tumorales y el antigeno de membrana epitelial (EMA) mostrd
positividad de punto focal. La pancitoqueratina fue negativa
y el marcaje de MIB-1 estaba disperso, siendo compatible
con EM. Se completan estudios hematolédgicos, bioquimicos,
extendido celular del LCR, reportdndose dentro de los para-
metros normales, y la RM del neuroeje completo, no evidencié
depésitos tumorales. Recibe radioterapia a la totalidad de
la lesién tumoral a dosis de 3.900 cGy en 13 sesiones, con-
tinuando con quimioterapia bajo esquema de cisplatino y
etopdsido cada tres semanas, siendo suspendido en el cuarto
ciclo por deterioro clinico a nivel respiratorio. La paciente a los
seis meses del diagnéstico presenta incremento en el nimero
de lesiones pulmonares por lo que pasa a manejo paliativo.

Discusién

El EM clinicamente se caracteriza por crecimiento lento y
localizacién casi exclusiva en la médula espinal terminal o
cono medular, cola de caballo y el filum terminal. La serie
mas extensa fue desarrollada por el grupo cooperativo de
la Rare Cancer Network durante 38 anos consecutivos donde
se encontraron 85 casos, de los cuales 53% eran de localiza-
cién lumbosacra, 41% toracolumbar y 6% cérvico-tordcico.®
Fan F et al. en su serie describen las edades que oscilaron
entre los 15 y los 59 anos, con una media de edad de 35,2
anos.” Las manifestaciones principales son: lumbago, debili-
dad de miembros inferiores, dolor y disfuncién del esfinter.
Algunos pacientes varones se quejaron de disfuncién sexual,
que facilmente se diagnostica errébneamente como enferme-
dad degenerativa lumbar o hernia de disco lumbar, retrasando
el momento 6ptimo para la cirugia.” Siendo compatible con
nuestra paciente, por ser joven y haber presentado inicial-
mente dolor lumbar leve.

La localizacién primaria extradural estaria relacionada con
derivados embrionarios de células ependimarias, probable-
mente de restos extradurales del filum terminal o el vestigio
coccigeo medular que sufriria el proceso de transformacién
neoplasica. Durante el tercer mes embrionario el extremo
distal de la médula espinal se encuentra en el punto mas cau-
dal del canal vertebral. El crecimiento desproporcionado de
la columna vertebral en comparacién con la médula espinal
explica la presencia de la ubicacién del cono medular a nivel
del punto medio del canal espinal lumbar durante la vida fetal
avanzada. Por este motivo, algunas células ependimarias pue-
den quedar rezagadas, fijandose entre el cono medular y la
segunda vértebra sacra. Los sitios frecuentes de localizacién
extradural son: 1) el canal espinal extradural en asociacién
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Figura 1 - Tomografia helicoidal multicorte. A) Tomografia de pulmones en corte coronal: multiples nédulos sélidos
pulmonares con necrosis central de distribucién difusa en ambos campos pulmonares, algunos adosados a pleura, los de
mayor tamafio se ubican en segmento anterior del 16bulo superior derecho que mide 26 mm de diametro y base de 16bulo
inferior izquierdo que mide 62 mm x 37 mm. Asociado a derrame pleural bilateral. B) Tomografia de abdomen en corte
axial: nédulo sélido que muestra captacion del medio de contraste, ubicado en segmento IVA, mide 18 mm x 17 mm. C)
Tomografia de pelvis en corte sagital: proceso expansivo de aspecto litico a nivel de S3 a S5 con extensién a partes blandas
en forma de masa de bordes poco circunscritos que realza al medio de contraste mide 61 mm x 86 mm x 60 mm, aparenta
infiltrar recto, con extension a partes blandas.

Figura 2 - Reconstruccién tridimensional. A) Vista anterior con evidencia de destruccion del sacro S3 a S5, en mas del 70%.
B) Vista posterior.

Figura 3 - Resonancia magnética. A) Resonancia magnética sagital en T1: masa isointensa que se extiende por los agujeros
sacros, mostrando apariencia multinodular. B) Resonancia magnética sagital en T2: masa hiperintensa de bordes lobulados
que aparenta nacer del filum terminal y de la duramadre. C) Resonancia magnética en STIR, corte axial: la masa lobulada no
suprime la sefal, se muestra halo hipointenso marcado, masa adyacente a paredes de recto y de ttero, sin signos de
infiltracion.
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con la parte dural del filum terminal; 2) huesos sacros; 3) cavi-
dad pélvica anterior hasta el sacro y 4) tejidos subcutdneos
detras de la columna vertebral y huesos sacros.>® En nuestro
caso la paciente presentaba compromiso extenso que depen-
dia del filum terminal, anteriormente hasta contactar al recto,
y posteriormente con extensién a partes blandas del gliteo. Es
probable que la masa no ocasionara dolor ni incomodidad por
el hecho de que la cavidad pélvica se adaptd a su crecimiento
lento.

Los diagnésticos diferenciales de EM incluyen otros tumo-
res de la médula espinal, metdstasis o hernia del disco. El
diagnéstico va a depender especialmente de los hallazgos
radiograficos y patolégicos. La RM es el mejor procedimiento
imagenolégico para este diagnéstico. Dentro de los hallazgos
incluye una masa intradural que tiende a ser hipointensa o
isointensa con la médula espinal en las imégenes ponderadas
en T1, hiperintensa en las imagenes ponderadas en T2 y ten-
dra un intenso realce homogéneo con material de contraste
intravenoso.”'° En nuestro caso cumplia con los criterios ima-
genolodgicos para alta sospecha de un EM, pero llamaba la
atencién la ostedlisis sacra y el compromiso en el gliteo, ya
que es muy rara la localizacién en partes blandas y la destruc-
cién dsea.

En la histologia mediante hematoxilina-eosina, muestra
una superficie papilar que se encuentra unida a una o varias
multicapas de células tumorales con acumulacién de moco.
Es de importancia realizar la IHQ, siendo positivos a GFAP
y a vimentina, puede o no ser positivo para la proteina
S-100, y EMA. Siendo negativo para EMA, CK5/6 y D2-40.
Antes de la biopsia teniamos otras patologias probables, sin
embargo, este patrén de IHQ nos ayudé a diferenciar de otras
neoplasias como cordoma, condrosarcoma y meningioma cor-
doide.

Solo existen algunos reportes de casos de EM que produ-
cen cambios osteoliticos en las vértebras adyacentes, el sacro
y/o los huesos iliacos.*''"13 La serie mas numerosa fue repor-
tada por Quraishi et al., quienes lograron identificar tan solo
seis casos.* Se cree que el comportamiento destructivo de
las estructuras éseas circundantes estaria relacionado con
el volumen tumoral, ya que usualmente estas lesiones han
alcanzado un volumen suficiente para ocupar todo el didmetro
del canal vertebral.

Las metastasis ocurren en todas las partes del neuroeje,
pero se localizan principalmente en la columna toracica y
sacra en 38,9 y 33,3%, respectivamente.’* Sin embargo, la
metéstasis por fuera del neuroeje es sumamente rara. Los
principales érganos diana de las metdstasis son el parén-
quima pulmonar, higado, huesos y ganglios linféticos, lo
cual sugiere una via de diseminacién predominantemente
hematégena.’ "7 En nuestro caso por la destruccién ésea es
probable que ha logrado llegar a las visceras por via hemat6-
gena.

El EM es mds agresivo en la infancia, pero tiene un buen
prondstico en adultos con un riesgo muy bajo de metastasis.!”
Segun el informe de la Organizacién Mundial de la Salud (OMS)
de 2015, se detecté metastasis en solo 17 casos de 183 casos,
11 de los cuales involucraron metdstasis cerebral (neuroeje),
todos estos casos eran en pacientes jévenes.'® En adultos, se
ha informado que la ubicacién sacro-coccigea de metastasis

de EM es extremadamente rara y, a menudo, se presenta como
metdstasis en tejidos blandos o en huesos.'”''° En nuestro caso
no habia metdstasis en el neuroeje, pero si la existencia de los
multiples depésitos tumorales en pulmén con compromiso
marcado por la necesidad de oxigeno permanente y hepa-
tico, otorgandole un pronéstico desfavorable a pesar de ser
considerado como un tumor grado I de la OMS.

Tradicionalmente, el tratamiento de los ependimomas
espinales consistia en biopsia o cirugia de extirpacién parcial
seguida de radioterapia porque se creia que la reseccién total
eraimposible.?’ Sin embargo, las mejoras tecnolégicas y el uso
de microscopios han permitido a los cirujanos realizar una
reseccién total macroscépica con pocas complicaciones.?h??
Huang et al. informaron que la reseccién total es posible en
80 a 90% de los pacientes con ependimomas espinales.?> Por
lo tanto, en la medicina actual, el tratamiento de EM implica
principalmente la extirpacién quirdrgica del tumor. Los tumo-
res localizados alrededor del filum terminal suelen tener un
gran volumen y abundante riego sanguineo, lo que dificulta la
operacién. Se debe realizar estimulacién eléctrica para iden-
tificar si se trata de tejido nervioso y luego se debe realizar
una reseccién fragmentaria. Para prevenir la recurrencia, los
nervios y el terminal parental pueden cauterizarse y cortarse.
Sin embargo, el corte del nervio puede conducir a una dis-
funcién sensoriomotora de las extremidades inferiores o del
esfinter, lo que requiere que el cirujano sopese la importancia
de la recurrencia del tumor y el dafio de la funcién neurold-
gica posoperatoria.” En términos de asegurar la estabilidad de
la columna, la reconstruccién tridimensional de la columna
mediante tomografia computarizada es util para evaluar el
grado de destruccién ésea.

No existe un estandar unificado para la radioterapia poso-
peratoria, teniendo un lugar entre las opciones de tratamiento
cuando no se puede lograr la escisién en bloque.?*% Tsai et al.
encontraron que la mediana de supervivencia de los pacien-
tes sometidos a radioterapia tras la reseccién total era mayor
que la de los pacientes sometidos Unicamente a la resec-
cién total del tumor espinal.?® Akyurek et al. encontraron
que la radioterapia adyuvante podria retrasar significativa-
mente el desarrollo de tumores, independientemente de que
se realizara una reseccién total.’” Abdulaziz et al. encon-
traron que aunque la radioterapia adyuvante posoperatoria
podia reducir la tasa de recurrencia, sin embargo, no fue
estadisticamente significativo.’® Una dosis de 5.400 cGy es
adecuada para el EM espinal, siendo también aceptable la
dosis de 5.040 cGy para preservar los érganos de riesgo.
Si existe compromiso de LCR o implantes en el neuro eje,
se optaria por irradiacién craneo-espinal.'* En la paciente,
por estar en un escenario metastdsico visceral, se des-
cart6 la opcién quirtrgica y se brindé radioterapia a titulo
paliativo.

El pronéstico general de EM es favorable, con una tasa de
supervivencia general a 10 afios de 97%.?” Fan et al. encon-
traron que la tasa de recurrencia a uno, dos y 10 anos fue de
8,3, 29,2 y 41,7%, respectivamente. La tasa de supervivencia a
uno, dos y 10 anos fue de 100, 100 y 95,8%, respectivamente.
Sugiriendo que el grado de reseccién quirdrgica fue un factor
clave que afect6 el prondstico y la funcién neurolégica de los
pacientes.”
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Conclusion

El EM es un tumor de crecimiento lento, el retraso en el diag-
noéstico y el tratamiento podria conducir a malos resultados,
por lo tanto, la reseccién del tumor debe ser el objetivo en los
EM espinales para garantizar la continuidad de la atencién y
preservacién de la capacidad funcional. Las lesiones por EM
en partes blandas son raras, asi como las lesiones metastasi-
cas viscerales, sin embargo, existe la necesidad de descartar
dichos compromisos, ya que modificard el pronéstico. Para
tumores mas grandes, la reseccién total del tumor es extre-
madamente dificil, con un alto riesgo de recurrencia y una
baja tasa de mejoria de la funcién neurolégica.
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