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Resumen

Objetivo: El objetivo es mostrar las principales caracteristicas radioldgicas que el ependimoma
anaplasico puede presentar en las imagenes de resonancia magnética (RM).

Material y métodos: Se recogen los pacientes diagnosticados de ependimoma infratentorial de
tipo anaplasico en los Ultimos 6 anos en nuestro hospital terciario.

Se estudian las caracteristicas de imagen mediante RM (secuencias convencionales protoco-
lizadas para estudio tumoral del SNC, difusion, estudio con contraste, espectroscopia) de este
tipo tumoral.

Resultados: El estudio de nuestra serie de 7 pacientes pediatricos con ependimoma anaplasico
infratentorial no mostro caracteristicas definitivas que ayudaran en la distincion entre grado Il
y grado Il previamente al diagnostico anatomopatoldgico, al no haber presentado ninguno de
ellos diseminacion al liquido cefalorraquideo (LCR) en el momento del diagnodstico ni aumento
de la restriccion tumoral en la secuencia de difusion.

Conclusiones: Las caracteristicas radiologicas no son definitivas para distinguir entre los epen-
dimomas grado Il y los ependimomas anaplasicos grado IIl. Unicamente algunos detalles sobre la
difusion y la mayor propension a la diseminacion al LCR, si se presentan, pueden diferenciarlos
desde el punto de vista de la imagen.

© 2010 SERAM. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Magnetic resonance imaging of infratentorial anaplastic ependymoma in children

Abstract

Objective: To show the main findings for anaplastic ependymoma on MRI.

Material and methods: We reviewed all patients diagnosed with anaplastic ependymoma at our
tertiary hospital during a six-year period.
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We recorded the MRI findings for this type of tumor (on conventional sequences following the
protocol for the study of CNS tumors, diffusion-weighted imaging, contrast-enhanced sequen-

ces, and MR spectroscopy).

Results: Our series comprises seven children with infratentorial anaplastic ependymoma. We
found no definitive characteristics to distinguish between grade Il and grade Il tumors before
histology, as none of the lesions had spread to the cerebrospinal fluid at diagnosis or showed
increased restriction in the diffusion-weighted sequence.

Conclusions: The MRI characteristics cannot definitively distinguish between grade Il ependymo-
mas and anaplastic grade Il ependymomas. Only a few details about diffusion and dissemination
to the cerebrospinal fluid, if present, can distinguish between these types at imaging.

© 2010 SERAM. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El ependimoma anaplasico es un tumor de alto grado de
malignidad, Il de la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS)', cuya descripcidn anatomopatoldgica es controver-
tida por no existir unanimidad de criterios, lo que conlleva
dificultades en la valoracion clinica y el manejo terapéu-
tico. El grado del ependimoma y la extension de la reseccion
quirdrgica son los factores principales para determinar la
supervivenciaZ.

El ependimoma puede tener una localizacion infraten-
torial, supratentorial o medular. Desde el punto de vista
de la imagen es importante saber que la localizacion mas
frecuente de los ependimomas pediatricos es la infratento-
rial, que en esta localizacion hay caracteristicas de imagen
que pueden solaparse con las del meduloblastoma, principal
diagnostico diferencial a esta edad, y que los ependimo-
mas anaplasicos presentan mayor tendencia a diseminarse
al liquido cefalorraquideo (LCR) que otros tipos de epen-
dimomas, por lo que los estudios diagnosticos inicial y de
seguimiento deben incluir una resonancia magnética (RM)
del neuroeje.

El objetivo de la revision es mostrar las principales carac-
teristicas radioldgicas diferenciadoras que el ependimoma
anaplasico pueda presentar en los estudios de RM.

Material y método

Se ha realizado un estudio retrospectivo de la casuistica de
nuestro hospital pediatrico de tercer nivel sobre los ependi-
momas en edad pediatrica y localizacion infratentorial, en
el periodo comprendido entre 2004 y 2010. El 70% del total
de ependimomas infratentoriales pediatricos fue clasificado
en el grado Il de la OMS (7/10).

Se realiz6 una nueva revision de las muestras de anato-
mia patolégica de los casos previamente clasificados como
ependimomas grados Il y lll, permaneciendo todos ellos en el
grupo anteriormente determinado, basandose en los crite-
rios diagndsticos patologicos propuestos en la actualidad'-3.

Se llevo a cabo una revision retrospectiva de los estudios
de RM de los 7 tumores anaplasicos, tras el conocimiento
del grado anatomopatologico asignado. Todos los pacientes
fueron estudiados con el protocolo de tumores del sistema
nervioso central (SNC) en pediatria, con secuencias de RM
cerebral sin y con contraste, asi como valoracion del neuro-

eje. Se realizo en equipos RM Phillips 1.5 Tesla y RM General
Electric 1.5 Tesla, valorando los datos semiologicos en la
resonancia de craneo y neuroeje para intentar distinguir
entre ependimomas anaplasicos y ependimomas grado II,
centrandose especificamente en los datos de difusion y la
diseminacion espinal.

Resultados (tabla 1)

Se presentan 7 pacientes diagnosticados de ependimoma
anaplasico de localizacién infratentorial, con edades
comprendidas entre 6 meses y 5 afnos (tabla 1).

La localizacion de todos los ependimomas fue la linea
media cerebelosa. Todos ellos, excepto uno contenido
en el interior del IV ventriculo, se extendieron hacia
las cisternas adyacentes (pontocerebelosa, peribulbar y/o
supravermiana) y a los agujeros de Luschka, Magendie y/o
magno (fig. 1). El tamano medio tumoral, medido con rela-
cion al diametro maximo, fue 4,7 cm (4-5cm).

El tumor se presenta en ocasiones como una masa pre-
dominantemente solida (2/7), aunque con preferencia el
patron fue sélido-quistico (5/7), lo que conlleva una mar-
cada heterogeneidad de sefal en las diferentes secuencias
(fig. 1). En 6 de los 7 casos la sefnal fue igual o algo supe-
rior a la de la sustancia gris en las imagenes ponderadas en
T1, francamente superior en imagenes T2 e intermedia en
secuencias FLAIR. S6lo un tumor muy calcificado, observado
en la TC de urgencias, se mostro hipointenso en todas las
secuencias, lo que puede atribuirse a la extensa calcificacion
tumoral.

El realce con contraste fue muy variado, en 3 tumores fue
moderado y heterogéneo, en 2 tumores fue intenso aunque
heterogéneo y en 2 el realce fue muy tenue (fig. 2).

En la secuencia de difusion se observo una restriccion
moderada en 4 de los 7 casos en los que se realizo (fig. 3).

La espectroscopia se realizé en 3 pacientes y mostraba
datos inespecificos, con disminucion del N-acetil aspartato
y elevacion media de la colina.

En ningln paciente se observd diseminacion al neuroeje
en el momento del diagnéstico inicial ni en el seguimiento.
El estudio del neuroeje se realizd mediante una RM proto-
colizada (secuencias T1 y T2 con supresion grasa y T1 con
contraste, en el plano sagital, no se realizo difusion).

El tratamiento de los 3 pacientes de menor edad consistio
en cirugia y quimioterapia en el de 6 meses, quimioterapia
en el de 9 meses, y cirugia en el de 12 meses, sin seguimiento
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Tabla 1 Resumen de las caracteristicas de los ependimomas anaplasicos en pacientes de edad pediatrica y localizacion
infratentorial de nuestra serie

Paciente Localizacion infratentorial Diametro maximo y Patron de realce Tratamiento Evolucion
Edad/sexo estructura interna tras contraste
paramagnético
Paciente 1 En IV v, extension a agujero 5cm Intenso y Cirugiay Restos
magno y cisterna peribulbar heterogéneo radioterapia tumorales
3 anos/V Solido-quistico
Paciente 2 En IV v, con extension 4 cm Heterogéneo Cirugia, qui-  Sin restos
a agujero magno mioterapia y tumorales
radioterapia
2 anos/V Solido
Paciente 3 En IV v, con extension 4,5 cm Tenue Cirugia Pérdida
a cisternas peribulbares
12 meses/M Solido
Paciente 4 En IV con extension 5,5cm Intenso y Cirugia, qui- Restos
a agujero magno y cisterna heterogéneo mioterapia y tumorales
supravermiana radioterapia
5 anos/V Solido-quistico
Paciente 5 En Vv 4 .cm Heterogéneo Radioterapia  Restos
tumorales
4 anos/V Solido-quistico
Paciente 6 En IV v, con extension 5cm Heterogéneo Quimioterapia Muerte
a agujero magno y cisternas
peribulbomesencefalicas.
Infiltra troncoencéfalo
9 meses/V Solido-quistico,
con calcificaciones
Paciente 7 En IV v con extension 5cm Minimo Cirugia y Restos
a cisternas peribulbares, quimiotera- tumorales
cisterna del angulo pia
pontocerebeloso y agujero
magno
6 meses/M Solido-quistico,

con numerosos focos
de sangrado y calcio

M: mujer; V: varoén; v: ventriculo.

Figura 1 Imagen caracteristica de un ependimoma. El caso mostrado corresponde a un ependimoma anaplasico. A) TC sin
contraste, masa en la linea media infratentorial con epicentro en el IV ventriculo, presenta numerosos focos de calcificacion
interna. Provoca hidrocefalia obstructiva con dilatacion ventricular e hipoatenuacion periependimaria por migracion transependi-
maria de LCR. B) Imagen en secuencia potenciada en T1 sin contraste, plano sagital. Masa hipo-isointensa con relacion a la sustancia
gris, que se extiende como una «lengiieta» por delante de la union bulbomedular a través del agujero magno (flecha). C) Imagen
en secuencia potenciada en T2, plano axial. Masa marcadamente heterogénea, de alta intensidad de sefial generalizada. Engloba
y lateraliza la arteria basilar (flecha) extendiéndose a la cisterna del angulo pontocerebeloso derecho e infiltrando el tronco del
encéfalo adyacente. D) Imagen en secuencia FLAIR, plano coronal. Se aprecia heterogeneidad e intensidad de sefial tumoral media.

Hidrocefalia obstructiva supratentorial con edema transependimario.
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Figura 2

Patron de realce variable en un ependimoma anaplasico infratentorial. A) Imagen potenciada en T1 con gadolinio, plano

axial. Realce tumoral muy marcado y heterogéneo. B) Imagen potenciada en T1 con gadolinio, plano axial. Tumoracion con presencia
de areas quistico-necroticas posteriores cuyo realce es periférico, grueso e irregular, y una captacion mas homogénea y moderada
en la porcion anterior y cisternal derecha. C) Imagen potenciada en T1 con gadolinio, plano axial. Ependimoma anaplasico con
escaso realce tras administrar contraste. (La masa es predominantemente hipointensa por la extensa calcificacion presente).

Figura 3

Imagen de difusion. Masa intraventricular infra-
tentorial con extension supravermiana, intensidad de sefal
media-alta en la secuencia potenciada en T2. En la secuencia
de difusion en el mismo plano de corte se observa restriccion
moderada.

del mismo por traslado a otro centro. En los otros 4 pacientes
de mayor edad se incluyo la radioterapia en el tratamiento.

En todos los casos, excepto en uno, persistieron restos
tumorales tras la cirugia, realizandose un Unico acto qui-
rdrgico; en ninguno de los pacientes se realiz6 una segunda
cirugia tumoral.

El seguimiento se llevo a cabo en 6 pacientes (un paciente
se trasladod a otro centro tras la cirugia), oscilando el plazo
entre 9 meses y 6 anos. Un paciente fallecié en el segui-
miento.

Discusion

Los ependimomas representan sélo el 3-9% de los tumores
intracraneales, pero constituyen el tercer tumor cerebral
en frecuencia en la edad pediatrica tras el meduloblastoma
y el astrocitoma?-®.

Entre los tumores que exhiben diferenciacion ependima-
ria se incluyen®’*>7:

1. Subependimoma (grado ).

2. Ependimoma mixopapilar (grado I).

3. Ependimoma grado Il con las variantes: celular, papilar,
células claras, tanacitico. Los grados | y Il de la OMS
corresponden a ependimomas de bajo grado.

4, Ependimoma anaplasico (grado lll), clasificado como de
alto grado.

Aproximadamente el 70% de los ependimomas del SNC son
infratentoriales, siendo el resto supratentoriales y medu-
lares. Los ependimomas cerebelosos surgen de las células
ependimarias que recubren el IV ventriculo y los agujeros
de Luschka. Son tumores que distienden el IV ventriculo pro-
vocando hidrocefalia y sintomas asociados a la misma en el
90% de los pacientes’. En nuestra serie, 6 de los 7 pacientes
requirieron valvulas de derivacion permanente (valvula de
derivacion ventriculo-peritoneal).

Los ependimomas anaplasicos son menos frecuentes que
los ependimomas de grado I8, tienen mayor incidencia
de diseminacion al LCR y presentan peor prondstico®. Sin
embargo, en nuestra serie pediatrica son mas frecuentes los
anaplasicos que los de grado Il, y ninguno de nuestros epen-
dimomas de grado Il present6 diseminacion al neuroeje en el
momento del diagndstico ni en el seguimiento. Estos datos
contrastan con la literatura médica consultada. Tal vez el
englobar en un mismo grupo los ependimomas pediatricos
con los de los adultos, el agrupar todas las localizaciones
de ependimomas (medulares, supra e infratentoriales), y el
hecho de que los criterios anatomopatoldgicos alin estén en
definicion, hacen posible esta disociacion de resultados.

Los sintomas y signos clinicos son similares en los ependi-
momas anaplasicos y en los de grado Il, pero los anaplasicos
tienen tendencia a presentarse de forma mas precoz?. En
nuestra revision esta constatacion no puede realizarse dado
que no se ha hecho comparacion con los ependimomas «no
anaplasicos».

En la RM los ependimomas infratentoriales suelen ser
heterogéneos con una intensidad de sefal baja en las
secuencias potenciadas en T1, alta en las potenciadas en
T2 e intermedia en las secuencias FLAIR. Estas caracteris-
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ticas de intensidad de sefal se deben a la gran proporcion
de ependimomas con acumulacion intracelular de mixoide y
formacion de quistes. Por ello suelen ser llamativos en las
secuencias T2 y FLAIR e incluso son visibles en las secuen-
cias T1 sin contraste?>. Son heterogéneos, aunque alin mas
los supratentoriales que los infratentoriales®. En nuestra
serie todos los tumores anaplasicos infratentoriales presen-
taban una senal sélida con heterogeneidad en mayor o menor
grado.

Las calcificaciones y la hemorragia antigua presentan
muy baja sefial en todas las secuencias de RM>. Es un hecho
conocido que ante toda masa infratentorial pediatrica de
alta densidad en la tomografia computarizada (TC), debe
considerarse el ependimoma como primer diagnostico dife-
rencial, dada su propension a presentar calcio. La presencia
de calcio fue un hecho constante en los 7 casos de nues-
tra serie. Cabe destacar el paciente 7, con calcificaciones
muy extensas, siendo de cuantia menor en el resto de los
pacientes.

Un hecho tipico del ependimoma es la morfologia
«plastica» que provoca la extension foraminal y cisternal.
Algunos meduloblastomas, principal diagnéstico diferencial,
pueden extenderse a través de los agujeros de salida del IV
ventriculo, pero en vez de presentar una extension en forma
de «lengua» como el ependimoma, tienen una morfologia
mas redondeada o «bulbosa»®.

El realce tumoral suele ser intenso aunque heterogéneo,
en consonancia con la heterogeneidad de la masa sélida’.
En nuestra serie el patron predominante fue heterogéneo
de intensidad media, solo en 2 casos con calcificaciones
extensas el realce fue menor.

La difusion suele ser intermedia entre la de los astro-
citomas pilociticos y el meduloblastoma, pero se han
descrito variaciones de difusion en los tipos histologicos de
ependimoma®®'°, Se ha publicado el aumento de restriccion
de la difusion en dos tercios de los casos de ependimomas
anaplasicos y en la mitad de los ependimomas de grado
[1°1°, La difusion de nuestros casos no sigue esta descrip-
cion de la literatura médica; siendo todos ellos anaplasicos,
ninguno mostré una restriccion aumentada, por lo que este
dato no fue de ayuda en la distincion prequirtrgica entre
ependimoma anaplasico y de menor grado.

Figura 4

El estudio de espectroscopia generalmente muestra una
colina elevada y reduccion del N-acetil aspartato, como en
otros tumores>'?, La espectroscopia puede ayudar en la
diferenciacion entre ependimoma y meduloblastoma, pero
se observa superposicion en muchos de los datos, de modo
que en el ependimoma el principal uso de la espectrosco-
pia es la diferenciacion entre la recurrencia y los cambios
posradiacion®.

En el estudio de perfusion el ependimoma generalmente
muestra una marcada elevacion del volumen cerebral vy,
a diferencia de otras neoplasias gliales, pobre retorno a
la linea de base, que puede atribuirse a los vasos san-
guineos fenestrados y la barrera hematoencefalica (BHE)
incompleta®. Al igual que la espectroscopia, principalmente
se usa para diferenciar entre los cambios secundarios al tra-
tamiento y la recidiva tumoral, ya que es una técnica que en
la edad pediatrica se lleva a cabo en un nimero mas limitado
de casos que en los adultos®.

A pesar de la localizacion en superficies ependimarias
ventriculares y en el canal espinal, que puede hacer pensar
que exista una elevada exfoliacion tumoral hacia el espacio
subaracnoideo, la diseminacion leptomeningea de los epen-
dimomas es relativamente infrecuente en comparacion con
otros tumores del SNC pediatricos como el meduloblastoma
o el astrocitoma de alto grado®®'!. En general, la disemi-
nacion al LCR de los ependimomas intracraneales es mas
frecuente en el tipo anaplasico, en ependimomas infraten-
toriales (frente a los supratentoriales) y en ninos de menor
edad*>'2, Sin embargo, en nuestra serie, ninglin ependi-
moma anaplasico presenté diseminacion al LCR.

La histologia anaplasica se caracteriza por hipercelulari-
dad, pleomorfismo, atipia y proliferacién microvascular?3.
Las seudorrosetas perivasculares y las verdaderas rosetas
son una marca histolégica en estos tumores®*7'" (fig. 4).
La focalidad de la anaplasia dificulta la interpretacion. No
se han establecido criterios en cuanto al nimero de focos
o la extension de los mismos, de modo que algunos autores
aceptan ocasionales focos de anaplasia dentro del grado Il
de los ependimomas?.

El tratamiento estandar incluye la reseccion quirlrgicay
radioterapia; la quimioterapia tiene un papel en los nifios
de menor edad para evitar o retrasar la radioterapia, puede

2,
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Estudio anatomopatoldgico de un ependimoma anaplasico.

Imagenes con tincion hematoxilina-eosina a 20X. Se observa una alta celularidad con presencia de rosetas perivasculares. En A) se
identifica proliferacion vascular. Se evidencian atipia y mitosis en ambas.
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ayudar a mejorar la resecabilidad quirdrgica y puede utili-
zarse en las recurrencias’ 101314,

Segun la literatura médica, la supervivencia a los
5 afos de pacientes con ependimomas anaplasicos o
de alto grado es del 10-47%>'. De nuestros pacien-
tes, 4 estan vivos con enfermedad, uno vivo sin
enfermedad, uno fallecid y otro se perdié para el segui-
miento.

Como se ha constatado en la revision presentada, que
aunque corta podria ser una representacion mas de este
tipo tumoral, no se determinan caracteristicas radiologi-
cas definitivas para distinguir entre los ependimomas de
grado Il y los ependimomas anaplasicos de grado lll, cuyo
manejo clinico, terapéutico y pronostico es diferente. Uni-
camente algunos detalles sobre la difusion y la mayor
propension a diseminarse al LCR, en el caso de que se pre-
senten, pueden diferenciarlos desde el punto de vista de la
imagen.

La profundizacion en la inmunohistoquimica y la pato-
logia molecular del ependimoma permitira mejorar la
diferenciacion histologica, y secundariamente prondstica,
de estos tumores?>7.
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