COMENTARIOS A LOS CASOS

Casos en imagen 1.—EPENDIMOMA EXTRAAXIAL SUPRATENTORIAL

Hallazgos radiolégicos

Masa de 2,7 x 3 X 4cm, localizada en zona posterior parietal
derecho, de contornos lobulados con amplia base de implanta-
cion dural, con desplazamiento del parénquima adyacente y re-
modelacion de la tabla interna del hueso, caracteristicas de le-
sion extraaxial. Dicha lesion es isointensa con respecto a la sus-
tancia gris en secuencias potenciadas en T1 (fig. 1) y en
secuencias potenciadas en T2 (fig. 2) e hiperintensa en secuen-
cia FLAIR (no mostrada), con minimo edema perilesional. La
tumoracion se realza de forma homogénea tras la administracion
de gadolinio (figs. 3 y 4). En angioRM venosa (no mostrada) se
objetiva una correcta permeabilidad de senos venosos.

Ante estos hallazgos de imagen se plante6 el diagnéstico de
meningioma parietal.

La cirugia encontré una tumoracioén extraaxial, blanquecina,
mamelonada y encapsulada que desplazaba el tejido cerebral
circundante, con aporte vascular dural y pial.

El diagndstico anatomopatolégico mediante técnicas inmu-
nohistoquimicas y microscopia electrénica fue de ependimoma
con alto indice proliferativo.

Comentario

Los ependimomas representan el 2-9% de todos los tumores
intracraneales. Son de 4 a 6 veces mds frecuentes en nifios que
en adultos, y es el tercer tumor cerebral en frecuencia en la in-
fancia. El 70% se localizan infratentorialmente, la mayorfa en
relacion con el cuarto ventriculo. El 30% restante son de locali-
zacién supratentorial, el 50% en relacion con el sistema ventri-
cular y el otro 50% son de localizacién parenquimatosa. La lo-
calizacion extraaxial de los ependimomas es muy rara. En la re-
vision realizada de la bibliografia solamente se han encontrado
descritos siete casos!.

Los ependimomas son tumores que derivan de células ependi-
marias, tanto del epéndimo que recubre los ventriculos como de
restos fetales de células ependimarias de localizacion heterotépica
intraparenquimatosa'. La existencia de nidos de células ependi-
marias heterotdpicas en el espacio subaracnoideo o en las menin-
ges podria explicar el origen de los ependimomas extraaxiales'>.

Los ependimomas son lesiones muy variables en la apariencia
radioldgica, reflejo de su variedad histolégica. No existen carac-
teristicas de imagen que sean patognomoénicas del ependimo-
ma?2. Generalmente son masas isohipointensas respecto a la sus-
tancia gris en secuencias T1 e isointensas en secuencias T2.
Pueden ser heterogéneas con dreas quisticas, necrosis o hemo-
rragia. El realce tras la administracion de gadolinio suele ser he-
terogéneo, aunque también existen ependimomas que presentan
un realce homogéneo. Cuando la sefial es isointensa respecto a
la sustancia gris, el realce de la lesion es homogéneo y la lesion
presenta caracteristicas extraaxiales, como en el caso que se pre-
senta, el diagndstico diferencial por imagen con el meningioma
es imposible'4.

El diagnéstico diferencial por imagen habria que hacerlo con
lesiones de localizacion extraaxial como el meningioma, que es
un tumor raro en la infancia fuera del contexto de la neurofibro-
matosis tipo 2 o de los meningiomas radioinducidos, y con fre-
cuencia presenta manifestaciones atipicas (cambios quisticos,
con nddulos sélidos con realce de contraste, calcificaciones...)*.
Otras posibilidades de diagndstico diferencial son tumores que
pueden tener localizacién extraaxial como gliomas?, infiltracién
leucémica, sarcomas granulociticos, linfoma’, sarcomas prima-
rios del sistema nervioso central (SNC)®, enfermedad de Castle-
man y metdstasis (neuroblastoma). Dada la rareza del meningio-
ma en la edad pedidtrica, ante el hallazgo de una masa extraaxial

de base dural en las primeras décadas de la vida se debe plantear
el ependimoma extraaxial como posibilidad diagndstica.

El diagndstico de confirmacion es anatomopatolégico e inmu-
nohistoquimico'?. El estudio histopatolégico muestra la existen-
cia de rosetas perivasculares, formadas por agregados de células
ependimarias que, aunque no son especificas del ependimoma,
junto a la positividad de la proteina dcida fibrilar glial permite
su diagndstico, diferenciandolo de los meningiomas y de otros
tumores gliales'.

El tratamiento de eleccién es la reseccion quirdrgica comple-
ta, a la que se puede asociar radioterapia local postoperatoria7,8.
No existen estudios que prueben la eficacia de la quimioterapia
como tratamiento coadyuvante, aunque podria utilizarse en ni-
flos con contraindicacion para la radioterapia7. No estd indicada
la radioterapia espinal®.

El mejor factor prondstico es la reseccion completa. La maxi-
ma tasa de recidiva ocurre en los primeros cinco afios, y el riesgo
de recidiva o progresion una vez superado este tiempo es muy
bajo’. Otros factores que influyen en el prondstico son la edad
del paciente (a menor edad peor prondstico), la localizacion (pe-
or prondstico los del dangulo pontocerebeloso por ser mds difici-
les de resecar) y la reseccién incompleta. No existe relacién pro-
bada entre el prondstico y el grado histoldgico del tumor’.

En el caso que se presenta, se realiz6 extirpacion completa
del tumor y radioterapia local. Durante el seguimiento en el pri-
mer aflo la paciente estd asintomadtica y no ha presentado signos
de recidiva.
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