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RESUMEN

Introduccién: Los Ependimomas Mixopapilares son neoplasias intramedulares infrecuentes en la poblaciéon pediatrica. La
hidrocefalia comunicante constituye una rara asociacién. El tratamiento definitivo es la reseccion total de la misma sin dafio de
las raices espinales adyacentes.

Objetivo: Describir la asociacion entre el ependimoma mixopapilar multifocal y la hidrocefalia comunicante en un paciente
pediatrico y realizar una revisién bibliografica.

Descripcion del caso: Paciente de 15 afios con clinica de dolor lumbar asociado a radiculopatia en miembros inferiores y
posterior desarrollo de hidrocefalia comunicante con sindrome de hipertension intracraneana.

Intervencion: Resecciéon del tumor intramedular toraco-lumbo-sacro. Por deterioro neurolégico postquirdrgico se realiza
resonancia magnética que evidencia hidrocefalia comunicante e hipertensiéon endocraneana, por lo cual fue llevado a cirugia
para derivacion ventriculo-peritoneal. El reporte histopatoldgico confirma diagnéstico de ependimoma mixopapilar. El paciente
evoluciona satisfactoriamente.

Conclusion. El ependimoma mixopapilar asociado a hidrocefalia comunicante es una condicién poco frecuente. Su diagnostico
representa un reto por lo inespecifico de la clinica e imagenes, convirtiendo la intervenciéon temprana y radical en el pilar
fundamental de tratamiento para evitar secuelas a largo plazo.
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Multifocal myxopapillary ependymoma associated with communicating hydrocephalus
in a pediatric patient. Case report and literature review.

ABSTRACT

Background. Myxopapillary ependymomas are rare intramedullary neoplasms in the pediatric population. Communicating
hydrocephalus is a rare association in this kind of tumors. The treatment is the total resection without damage of the adjacent spinal
roots.

Objectives. To describe the association between multifocal myxopapillary ependymoma and communicating hydrocephalus in a
pediatric patient ans to review the literature.

Case description. We present the case of a 15-year-old patient with clinical symptoms of low back pain associated with
radiculopathy in the lower limbs and subsequent development of communicating hydrocephalus with intracranial hypertension
syndrome.

Surgery. At first, resection of the thoracolumbar and sacral intramedullary tumor was performed. Due to post-surgical neurological
deterioration, magnetic resonance was performed, which showed communicating hydrocephalus and intracranial hypertension;
in a second surgical stage a ventriculoperitoneal shunt was performed. The histopathological report confirms the diagnosis of
myxopapillary ependymoma. The patient progresses satisfactorily after surgery.

Conclusion. Myxopapillary ependymoma associated with communicating hydrocephalus is a rare condition, its diagnosis
represents a challenge due to the non-specific nature of the symptoms and images, making early and a radical intervention are the
fundamental pillar of treatment to avoid long-term sequelae.
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INTRODUCCION

Los ependimomas en pediatria representan el segundo
tipo histolégico de tumores primarios del sistema nervio-
so central mds frecuente, los cuales se encuentran princi-
palmente en el espacio infratentorial, seguido del espacio
supratentorial y muy raramente en la medula espinal.'?
Este tipo de neoplasias se originan en las células ependi-
marias que recubren los ventriculos cerebrales y el canal
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ependimario de la médula espinal.®

Aunque el subtipo de ependimoma mixopapilar es mds
frecuente en la poblacién adulta, ubicado en los segmen-
tos toracolumbares, cono medular y cauda equina, tam-
bién se pueden presentar en poblacién pedidtrica y solo
aproximadamente el 1% presentan hidrocefalia.'?

Desde la primera descripcién dada por Kyrieleis y col.
en 1931 de hidrocefalia asociada a tumores de la médula
espinal se ha intentado dilucidar la fisiopatologia de esta
infrecuente asociacién.?

Los sintomas iniciales como el dolor lumbar asociado
a radiculopatia en miembros inferiores, alteraciones en la
marcha, disfuncién en los esfinteres, aunque inespecifi-
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cos, son los mds usuales en su presentacién clinica; y la
asociacién a sintomas como cefalea, vémitos en chorro y
deterioro del estado de consciencia con posterior desarro-
llo de sindrome de hipertensién endocraneana constitu-
ye una rara presentacion clinica secundaria a hidrocefalia
comunicante concomitante con una neoplasia primaria de
la médula espinal.®

Como método diagnéstico de elecciéon tenemos la re-
sonancia magnética de cerebro para identificar tempra-
namente los hallazgos sugestivos de hidrocefalia y orien-
tar un manejo adecuado, evitando complicaciones como
el sindrome de hipertensién intracraneal. La tomografia
de cerebro simple continda siendo una herramienta valio-
sa para evaluar esta condicién clinica, principalmente en
la valoracién inicial de urgencias.!

OBJETIVOS

Describir la asociacién entre el ependimoma mixopapilar
multifocal asociado a hidrocefalia comunicante en un pa-
ciente pedidtrico, siendo una presentacién infrecuente de
esta patologia, y realizar una revisién actualizada de la li-
teratura.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente masculino de 15 afios de edad sin anteceden-
tes personales de importancia quien inicia cuadro clini-
co de 2 meses de evolucién caracterizado por dolor lum-
bar por el cual consulté en varias ocasiones al primer nivel
de atencién sin mejoria de los sintomas; posteriormente es
remitido y valorado por nuestro servicio de neurocirugia
oncoldgica y oncologia pedidtrica, con empeoramiento de
su cuadro clinico por dolor lumbar severo asociado a ce-
falea intensa y episodios de emesis; al examen fisico neu-
rolégico encontramos paciente orientado en las 3 esferas,
con lenguaje fluente y coherente, pupilas isocoricas y re-
activas, pares craneales conservados, con disminucién de
la fuerza 3/5 e hipoestesia en miembros inferiores (der-
matoma de L5 -S1) y rigidez de nuca.

Se realizan imagenes de Resonancia Magnética (RM)
de cerebro simple en donde se evidencia ligera dilatacién
supra e infratentorial, sin signos de paso de liquido tran-
sependimario. RM de columna total evidencia lesién no-
dular, expansiva, en el cono medular entre T12-L1 (18 x
20 x 53 mm) (Figura 1) que comprime las raices de cola
de caballo y el cono medular. En la region lumbosacra se
evidencia una segunda imagen nodular que se localiza en
la regién central y distal del canal lumbar y sacro (20 x 26
x 55.5 mm) (Figura 2).

Dadas las caracteristicas clinicas, por imdgenes y la lo-
calizacién de las lesiones, el primer diagndstico presunti-

Figura 1. RM secuencia T2: Tumor intradural intramedular en cono medular
T12-11

Figura 2. RMN secuencia T2: Tumor intradural intramedular L5-S1

vo es ependimoma mixopapilar multifocal, con compro-
miso metastdsico leptomeningeo asociado. Se solicitan
marcadores tumorales (alfa-feto-proteina y sub-unidad
beta de la Gonadotrofina Coriénica Humana) con resul-
tados negativos, descartando la estirpe germinal.
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Figura 3. RM de encéfalo, secuencia T2 y con contraste (izquierda a derecha): diametro de la vaina del nervio dptico mayor a 5 mm, edema transependimario e hi-

drocefalia.

INTERVENCION

El paciente es llevado a cirugia para reseccion del tumor
intramedular de T'12 a L1, el cual es resecado en un 90
% y sin complicaciones intraoperatorias. Durante su es-
tancia en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediitrica su
evolucién es térpida debido a que el paciente manifiesta
diplopia con un hallazgo al examen neurolégico de pare-
sia del VI par craneal derecho y cefalea intensa asociada
a episodios eméticos, por lo cual se solicitan nuevos estu-
dios de imdagenes.

Se evaltan la TAC y la RM de cerebro simple y con
contraste sin evidencia de lesiones que condicionen una
obstruccién del paso del liquido cefalorraquideo a través
del sistema ventricular; se realizan mediciones con indice
de Evans con resultado mayor a 0.3, el didmetro de la vai-
na del nervio 6ptico es mayor a 5 mm y presenta edema
transependimario (Figura 3), concluyéndo que se trata de
una hidrocefalia comunicante con alto riesgo de desarro-
llo de hipertensién intracraneana, por lo cual el pacien-
te es motivado a cirugia de urgencia para colocacién de
un sistema de derivacién ventriculoperitoneal (Figura 4).

Posterior a la intervencion quirdrgica, el paciente mejo-
ra significativamente de la diplopia, la cefalea y la paresia
del VI par craneal derecho. Se recibe reporte de patolo-
gia e inmunohistoquimica observando células cuboidales
de tamafio intermedio, monétonas, de nicleos redondos,
dispuestas alrededor de tallos fibrovasculares en una con-
figuracion papilar, con positividad para la proteina acida
fibrilar glial confirmando el diagnéstico de Ependimoma
Mixopapilar (grado 2 OMS).

En las lesiones ubicadas en L.5- S1 se evidencié intrao-
peratoriamente que estaban firmemente adheridas a las
raices nerviosas de la cola de caballo, por lo cual no pudo
ser resecado en su totalidad para evitar secuelas neuro-
légicas irreversibles. El paciente evolucioné satisfactoria-

mente con mejoria de la paraparesia, con fuerza 5/5 en
miembros inferiores, sin déficit sensitivo, sin diplopia, sin
cefalea, y con mejoria significativa del dolor lumbar. Es
dado de alta con seguimiento ambulatorio.

El paciente es valorado por consulta externa mensual-
mente sin evidencia de deterioro neurolégico focal en
miembros inferiores, sin episodios de dolor lumbar y con
una recuperacién satisfactoria de su cuadro clinico.

DISCUSION

La hidrocefalia asociada a tumores intramedulares ha
sido muy poco estudiada debido a su baja prevalencia en
la poblacién pedidtrica, la cual es de aproximadamente el
1%.%* Desde la patogénesis de la hidrocefalia la cual pue-
de ocurrir por la existencia de dificultad en la absorcién
de liquido céfalo-raquideo (LCR) por parte de las vellosi-
dades aracnoideas, los tumores intramedulares tipo epen-
dimomas mixopapilares pueden predisponer la apariciéon
de hidrocefalia comunicante, presentada clinicamente
con signos clinicos y por imdgenes de hipertensién endo-
craneana.

La fisiopatologia de la hidrocefalia comunicante en
este tipo de tumores de la médula espinal presenta va-
rias teorfas que soportan su aparicién con las subsecuen-
tes manifestaciones clinicas.»>3*%. Segin Lampros y col.
entre estas teorias se encuentra el aumento del fibriné-
geno en el liquido cefalorraquideo, el aumento de la vis-
cosidad del liquido cefalorraquideo con aumento de sus-
tancias pro-inflamatorias secretadas por el tumor y la
diseminacién leptomeningea de las células tumorales que
podrian ocasionar una obstruccién en la absorcién de li-
quido cefalorraquideo en la superficie de las vellosidades
aracnoideas.* Se ha descrito la aparicién de hidrocefalia
comunicante secundaria a una hemorragia subaracnoidea
repetitiva concomitante con tumores malignos de la mé-
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[

nos de hidrocefalia.

dula espinal, en la que el diagnéstico se hace con el andli-
sis del LCR en el cual se objetiva xantocromia, elevacién
de proteinas e hipercoagulabilidad, configurando el sin-
drome de Froin. 3 La resolucién de la hidrocefalia comu-
nicante se puede dar posterior a la reseccion de la lesién
tumoral de la médula espinal o en la mayoria de los ca-
sos con la colocacién de un sistema de derivacién de LCR
como fue el caso de nuestro paciente con mejoria clinica
significativa.!?

Los ependimomas mixopapilares son tumores raros en
la edad pediitrica, constituyendo un 13% de este tipo de
neoplasias espinales,” con un curso de la enfermedad més
agresivo que en la poblacién adulta,® altas tasas de recu-
rrencia y de diseminacién leptomeningea, mayormente en
presentaciones multifocales. El tratamiento quirdrgico
con una reseccion maxima de las lesiones es el tratamien-
to de eleccién con altas tasas de supervivencia, siendo ma-
yores al 90% a los 10 afios.'’ La radioterapia adyuvante en
poblacién pedidtrica atin es controversial debido a la alta
morbilidad que conlleva este tipo de terapias, como lo son
deformidades post radioterapia, lo cual se ha demostrado
en varios estudios que evaldan eficacia de la terapia ad-
yuvante en varios escenarios como la reseccion comple-
ta e incompleta de los ependimoma mixopapilares.”* En
el estudio de Bandopadhayay y col. en su cohorte de 18
pacientes, 3 pacientes con reseccion subtotal recibieron
radioterapia adyuvante, solo 1 paciente presentaba dise-
minacién leptomeningea con seguimiento a 9,4 afios y so-

Figura 4. RM de encéfalo, secuencia T2 Y TC de cerebro: punta de catéter de derivacion ventriculoperitoneal en asta frontal izquierda de ventriculo lateral y sin sig-

brevida del 100%, sin secuelas.® En nuestro paciente, se
realizé seguimiento mensual, con RM de columna lum-
bosacra cada 6 meses, para evaluar progresién clinica y
por imdigenes.

CONCLUSION

La presentacién inusual de este tipo de tumores intrame-
dulares en la poblacién pedidtrica, asociado a hidrocefa-
lia comunicante, es un gran reto diagnéstico, donde una
oportuna intervencién quirdrgica repercute en altas tasas
de recuperacién y sobrevida para el paciente. El presente
reporte de caso ha evidenciado que un manejo multidisci-
plinario adecuado, con reseccién tumoral de las lesiones,
preservando las estructuras de la médula espinal, como el
cono medular y las raices, sumado a la oportuna implan-
tacién de una vélvula de derivacién ventriculo peritoneal
para el tratamiento de la hidrocefalia comunicante permi-
ti6 el control de la dindmica del flujo de LCR a través del
sistema ventricular, previniendo un nuevo deterioro neu-
rolégico y el posterior desarrollo del sindrome de hiper-
tensién endocraneana. La AA es una malformacién de la
UCC, diferente a la IB; no siempre forma parte de esta
ultima y se denomina compensacién embriolégica cuando
estd asociada a IB. Puede ser una deformidad congénita
cuando la FOA es asimétrica en el plano coronal, a pesar
de ser parte de otras malformaciones y sindromes. Por si
sola tiene una evolucion lenta, siendo hallazgo en asinto-
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maticos. Para llegar a la IAA son necesarios varios even-
tos tales como: la IBC, 1a MO y lateroescoliosis. Si bien el
tratamiento inicial es conservador, la observacién perié-
dica es necesaria. En el caso presentado se constaté la AA
simétrica e IBC de bajo grado con MO no compresiva,
sin mal alineacion ni lateroescoliosis y sin IAA avanzada.
Los autores sugieren la necesidad de conocer los concep-
tos y términos de las anormalidades de la UCC para indi-

car tratamiento en el momento oportuno y obtener los re-
sultados esperados en cada caso en particular.
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