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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: Introduccién: Los subependimomas intracraneales son neoplasias gliales de bajo grado,
Recibido el 15 de febrero de 2015 benignas y raras; son mas frecuentes en varones de mediana edad, y su localizacién habitual
Aceptado el 23 de abril de 2015 es en el 1v ventriculo. Excepcional es su extensién extraventricular.

Caso clinico: Presentamos en nuestro trabajo un caso de subependimoma gigante de ventri-
Palabras clave: culo lateral izquierdo con extensa invasién intraparenquimatosa temporoparietooccipital,
Subependioma observado en una mujer de 20 anos de edad, aquejada de un cuadro de hipertensién intra-
Extraventricular craneal y dano visual (hemianopsia homénima derecha). Tras su extirpacién total quedé
Intraparenquimatoso con secuelas neurolégicas.

Conclusiones: Destacamos la singularidad del caso, el comportamiento infiltrativo no carac-

teristico de estas lesiones y su tamano como principales factores prondstico.
© 2015 Sociedad Neurolégica Argentina. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los
derechos reservados.

Giant subependymoma with extraventricular extension. A case report

ABSTRACT

Keywords: Introduction: Intracranial subependymomas are rare benign low-grade glial neoplasm. These
Subependyoma tumors are more common in middle-aged and elderly males, and arise most frequently in
Extraventricular the fourth ventricle. Extraventricular extension has been reported in a small number of
Intraparenchymal cases.

Clinical case: We present a case of a giant subependymoma of the left lateral ventricle
with temporo-parieto-occipital extension, in a 20-year-old woman presenting with an
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intracranial hypertension syndrome and visual damage (right homonymous hemianopia).
Following total surgical removal, the patient remained with important neurological sequels.
Conclusions: We emphasise its unusual infiltrative growth and huge size as principal factors

prognostic.

© 2015 Sociedad Neuroldgica Argentina. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights

reserved.

Introduccién

El subependimoma es un tumor benigno de escasa
incidencia'. Fue descrito por primera vez por Scheinker
en 1945. Se trata de una neoplasia de estirpe glial de bajo
grado (grado 1 de la Organizacién Mundial de la Salud) que
exhibe un crecimiento muy lento?. Clasificado dentro del
grupo de los tumores ependimarios se diferencia de los
ependimomas clasicos por su estructura laxa, carente de las
tipicas formaciones rosetoides perivasculares que caracteri-
zan a estos Ultimos?. Representan solo el 0,2-0,7% de todos los
tumores intracraneales*”. Su localizacién més frecuente es
en el cuarto ventriculo o en los ventriculos laterales®. Crecen
por extensién dentro de las cavidades ventriculares y solo
de forma excepcional pueden expandirse hacia el interior
del parénquima cerebral*>’~°. La mayoria son asintomaticos
y se detectan de forma incidental en estudios de imagen o
autopsias®.

Describimos el caso clinico de una mujer de 20 anos con
un subependimoma gigante de ventriculo lateral izquierdo y
extension intraparenquimatosa temporoparietooccipital ipsi-
lateral. La presentacién clinicorradiolégica tan inusual nos
motivé a realizar este trabajo y a la busqueda de otros casos
registrados.

Caso clinico

Mujer de 20 anos de edad, sin antecedentes familiares ni per-
sonales de interés. Acudi6 a consultas externas de Neurologia
por cefalea continua de 5 meses de evolucién. Presentaba
una cefalea hemicraneal opresiva de intensidad moderada,
cambiante de lado, con nduseas, sin llegar a vomitar, que
no mejoraba con tratamiento analgésico habitual. Asociaba
visién borrosa en el dltimo mes. En el examen neurolédgico
destacaba: edema de papila bilateral, hemianopsia homénima
derecha enla campimetria por confrontacién y limitacién para
la abduccién de ambos ojos (paresia VI par bilateral). Ante los
hallazgos, la paciente fuen ingresada paa estudio Una tomo-
grafia computarizada craneal urgente mostré una tumoracién
isodensa localizada en la luz del ventriculo lateral izquierdo,
que se extendia hacia el asta occipital, con calcificaciones en
su interior. La resonancia magnética (RM) cerebral evidencié
una gran masa polilobulada (8,5 x 7 x 5 cm) en el atrio del ven-
triculo lateral izquierdo con extensién intraparenquimatosa
temporoparietooccipital ipsilateral, heterogénea (hipointensa
en secuencia T1 e hiperintensa en T2), con formaciones quis-
ticas y tenue realce lineal de contraste en la regién central
(fig. 1). Se practicé una craneotomia parietooccipital izquierda

asistida con monitorizacién neurofisolégica (potenciales evo-
cados visuales, motores y somatosensoriales), observandose
una lesién de consistencia blanda y color grisdceo que nacia en
el subcompartimiento atrial del ventriculo lateral izquierdo, y
mostraba un patrén de crecimiento exofitico hacia el parén-
quima cerebral infiltrando el lébulo temporal, parietal y
occipital ipsilateral. Se efectué una exéresis macroscopica
total. Durante el postoperatorio inmediato presentd una crisis
generalizada ténico-clénica controlada con sedacién y ajuste
de medicacién anticomicial. El estudio microscépico demos-
tré6 una neoformacién constituida por una matriz fibrilar
con degeneracién quistica y numerosas microcalcificaciones
(fig. 2 A y B). El andlisis inmunohistoquimico fue positivo para
proteina glial fibrilar acida y S-100 (fig. 2 C y D). No se observa-
ron atipias ni figuras de mitosis. El diagnéstico histopatolégico
definitivo fue compatible con subependimoma grado 1 (clasi-
ficacién de la Organizacién Mundial de la Salud)'°.

En la actualidad, tras 30 meses desde la cirugia, la paciente
ha seguido con crisis parciales complejas con generalizacién
secundaria. Inicialmente recibié tratamiento combinado con
carbamacepina, levetiracetam y fenitoina. Dada la persisten-
cia de las mismas se decidié cambiar al siguiente esquema:
acido valproico, carbamacepina y perampanel, con mejor con-
trol de la frecuencia. En el electroencefalograma se aprecié
un enlentecimiento focal del ritmo de fondo temporooccipital
izquierdo, con ocasionales ondas agudas en esta localizacién.
La cuarta RM craneal de control realizada hace un mes mostré
un area de encefalomalacia parietooccipital izquierda posqui-
rurgica sin datos de recidiva tumoral (fig. 3). Se realizé estudio
completo del neuroeje mediante RM medular que resulté nor-
mal. Por déficit atencional y bajo rendimiento académico se
solicité una valoracién neuropsicolégica. La memoria verbal
y visual, denominacién de objetos (afasia nominal), lectura
(dislexia fonolégica), calculo (discalculia) y velocidad de pro-
cesamiento de la informacién estaban claramente afectadas.
Dichos déficits configuraban un deterioro cognitivo moderado
por afectacién de regiones subcorticales de predominio parie-
totemporales izquierdas secundarias a la cirugia. Para mejorar
el funcionamiento cognitivo global la paciente se incluyé en
un programa de rehabilitacién cognitiva.

Comentarios

El subependimoma es un tumor que se desarrolla a partir
de la matriz glial ependimaria que reviste el interior de los
ventriculos cerebrales y el conducto central de la médula
espinal’’'’. Aunque pueden localizarse a lo largo de todo el
neuroeje, las topografias més frecuentes son el 1v ventriculo
(50-60%), seguido del ventriculo lateral (30-40%) y menos
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Figura 1 - Resonancia magnética craneal prequirtrgica. Arriba (A y B) cortes sagital y axial respectivamente, en secuencia
T2, que muestran una masa polilobulada con presencia de areas quisticas y calcificaciones centrales, hiperintensa,
adyacente al atrio del ventriculo lateral izquierdo, y que se extiende hacia el interior del parénquima cerebral invadiendo
los 16bulos temporal, parietal y occipital ipsilateral. Abajo (C y D) cortes sagital y coronal, en secuencia T1 con gadolinio,
donde se observa una tenue captacion de contraste en la region central con morfologia lineal que circunscribe las
formaciones quisticas.

Figura 2 - A. Se observa una proliferacion que crece a manera de nédulos hipocelulares con zonas de abundante estroma
eosinéfilo; H-E x 4. B. El estroma es fibrilar y abundante con presencia de microcalcificaciones y la celularidad esta
compuesta de células de hibito ependimario y astrocitico; H-E x 20. C y D. Dichas células son reactivas para proteina glial
fibrilar acida y SP100, x 40 respectivamente.
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Figura 3 - Resonancia magnética craneal de secuencias T1 con cortes sagital (A) y axial sin y con gadolinio (B y G,
respectivamente), que muestra cambios posquirirgicos, sin que se observen restos tumorales.

habitualmente en el tercer ventriculo, septum pellucidum o
la médula espinal®. La norma es un lento crecimiento hacia
el interior de los ventriculos y es extraordinaria su extensién
intraparenquimatosa*®>’~?. Distintas revisiones destacan una
incidencia mayor en hombres, entre la cuarta y sexta décadas
de la vida?*'?. Tan solo 5 casos de subependimomas supra-
tentoriales intraparenquimatosos han sido documentados
en la literatura médica®. Ragel et al. publicaron en 2006 los
ultimos 2 casos en varones de mediana edad (34 y 57 anos) y
localizacién temporal y parietooccipital respectivamente®. El
origen de estos subependimomas con componente intrapa-
renquimatoso es incierto, se desconoce si nacen inicialmente
del epéndimo ventricular o propiamente de nidos de células
ependimarias que quedaron como remanentes aislados en el
parénquima cerebral durante la embriogénesis®.

La historia natural de estas neoplasias no esta bien
definida'®. La gran mayoria cursan asintomaticos o se des-
cubren de forma incidental en estudios de neuroimagen o
en autopsias. Las manifestaciones clinicas dependen de 2
factores fundamentales: la localizacién y el tamafio'®. Aque-
llos tumores de localizacién intraventricular (1v ventriculo,
foramen de Monro, etc.) ocasionan cuadros de hipertensién
intracraneal secundarios a hidrocefalia obstructiva y suelen
diagnosticarse con tamafios menores?. Menos comunmente
se han descrito signos focales, crisis epilépticas o hemorra-
gia cerebral con inundacién ventricular o extensién al espacio
subaracnoideo®>14, Respecto al tamafio, los tumores sinto-
maticos suelen medir de 3 a 5 cm’” >, Nuestro caso es
excepcional en los siguientes términos: tamafno extrema-
damente grande, localizacién anatémica y su presentaciéon
clinica en una mujer joven de 20 anos. Nos encontramos
ante un subependimoma gigante, cuya localizacién préxima al
atrio ventricular y su amplia extensién intraparenquimatosa
temporoparietooccipital izquierda justificé el déficit visual y el
cuadro de hipertensién intracraneal mostrado por la paciente.
Al comportarse predominantemente como un tumor expan-
sivo paraventricular produjo sintomas derivados del efecto
masa, pero no hidrocefalia. Algunos detalles como la pre-
sencia de calcificaciones centrales y degeneracién quistica se
correlacionan con el lento crecimiento de la neoplasia y su
tamafio masivo'®.

Desde el punto de vista macroscépico son lesiones bien
delimitadas, de aspecto blanquecino, nacarado, y escasa
vascularizacién*®. Al microscopio se ven nidos de células
ependimarias separadas por fibras gliales. Presentan una
distintiva hipocelularidad y frecuente degeneracién micro-
quistica, especialmente en areas acelulares. Las mitosis son
muy raras o estdn ausentes, con un indice de proliferacién
menor del 1%*. El fenotipo inmunohistoquimico caracteris-
tico presenta positividad para la proteina glial fibrilar acida y
constituye su sefia de identidad?>°.

Las caracteristicas radiolégicas son inespecificas, lo que
dificulta el diagnéstico preoperatorio. En la tomografia compu-
tarizada suelen aparecer como lesiones isodensas con minimo
o nulo realce tras el contraste. En la RM se comportan como
iso o hipointensos en secuencia T1 e hiperintensos en T2241°,
Solo un 12% presentan caracteristicas de agresividad (edema
vasogénico peritumoral, efecto masa, captacién intensa de
contraste o hemorragia intralesional)*. En principio el trata-
miento es quirtrgico, pero se debe considerar la posibilidad de
administrar tratamiento complementario mediante radiotera-
pia cuando la reseccién ha sido incompleta, si existe evidencia
histolégica de malignidad o recurrencia?®?2,

En nuestro caso, teniendo en cuenta el tamafio de la lesién,
la paciente fue intervenida mediante abordaje parietoocci-
pital posterior. A los 30 meses de la cirugia, tras reseccién
total sin tratamiento coadyuvante posterior, la paciente per-
manece estable, sin evidencia de recidiva, pero con graves
déficits neuroldgicos. Una epilepsia posquirdrgica, hemianop-
sia homénima derecha y disfuncién cognitiva permanecen
como secuelas derivadas de la localizacién anatémica del pro-
pio tumor y del abordaje quirtirgico.

En conclusién, el subependimoma es un tumor infrecuente,
intraventricular, tipico de varones de mediana edad. A pesar
de ser neoplasias de naturaleza benigna, el tamaro y la loca-
lizacién del tumor son determinantes para el prondstico.
Existen muy pocos informes de subependimomas gigantes
con extensién extraventricular e infiltracién del parénquima
cerebral circundante. En estos casos el comienzo clinico es
mas atipico y pueden dar déficits neurolégicos y cuadros
de hipertensién intracraneal por efecto masa, lo que sugiere
mayor agresividad. Su gran tamarno, crecimiento infiltrante y
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posible contacto con estructuras neurovasculares hacen mas
complicada la reseccién total sin secuelas neuroldgicas. De
acuerdo alas caracteristicas descritas destacamos la singulari-
dad de nuestro trabajo, asi como un comportamiento agresivo
no propio de este tipo de lesiones que exige un seguimiento
estrecho clinico-radiolégico.
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