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RESUMEN

Introduccién: los ependimomas son tumores del sistema nervioso central que se presentan con mayor frecuencia en la poblacion
pediatrica, habitualmente con localizacién infratentorial. Dentro de los ependimomas supratentoriales, la ubicacion mas comun
es la ventricular, mientras que los extraventriculares son poco frecuentes y suelen encontrarse en proximidad a los ventriculos.
Aun mas inusuales son los ependimomas extraventriculares sin relacion con el epéndimo ventricular, de los cuales solo se han
documentado un nimero muy limitado de casos en la literatura médica.

Objetivos: reportar un caso de ependimoma supratentorial extraaxial en edad adulta, como una entidad infrecuente y con escasos
reportes en la literatura.

Descripcion del caso: se presentd el caso de una paciente femenina de 32 afios con antecedentes de crisis comiciales. En RM de
encéfalo se evidencié una lesién extraaxial de gran tamafo a nivel frontal izquierdo con efecto de masa, por lo que se programé su
reseccion quirdrgica.

Intervencion: se logré una reseccion total de lesién mediante un abordaje amplio tipo Penfield frontotemporoparietal izquierdo. Los
cortes histolégicos mostraron una proliferacion neoplasica de estirpe glial constituida por células de ntcleo esférico y citoplasma
fibrilar. Ademas, un componente de células claras, a predominio de estructuras tipo pseudorosetas ependimarias y, en algunos
focos, la transformacién papilar. La inmunomarcaciéon para EMA fue francamente positiva a nivel de “puntos paranucleares”. GFAP
marcé una intensa positividad en la totalidad de los elementos tumorales.

Conclusiones: los ependimomas supratentoriales extraaxiales son entidades sumamente infrecuentes. La reseccion quirirgica
sigue siendo el tratamiento de primera linea para confirmar el diagndstico y, de esta forma, desarrollar el tratamiento oncolégico
posterior.
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Supratentorial extra-axial ependymoma: a case report and review of the literature

ABSTRACT

Background: ependymomas are central nervous system tumors that occur most frequently in the pediatric population, typically in
an infratentorial location. Among supratentorial ependymomas, the most common site is the ventricular ependyma. Extraventricular
ependymomas are rare and usually located near the ventricles. Even rarer are extraventricular ependymomas that arise independently
of the ventricular ependyma, with only a handful of cases reported in medical literature.

Objective: to describe a case of extra-axial supratentorial ependymoma in an adult, a rare entity with very limited documentation in
literature.

Case description: we report the case of a 32-year-old woman with a history of seizures. Brain MRI revealed a large extra-axial lesion
in the left frontal region producing a mass effect, for which surgical resection was scheduled.

Surgery: total resection of the lesion was performed through a wide left fronto-temporo-parietal Penfield approach. Histopathology
revealed a glial-lineage neoplastic proliferation composed of cells with spherical nuclei and fibrillar cytoplasm. A clear cell
component was observed, along with predominant ependymal pseudorosette-like structures and focal papillary transformation.
EMA immunostaining showed strong paranuclear dot-like positivity, while GFAP demonstrated diffuse intense positivity in all tumor
elements.

Conclusions: extra-axial supratentorial ependymomas are exceedingly rare. Surgical resection remains the first-line treatment to
confirm the diagnosis and thus develop subsequent oncologic treatment.
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INTRODUCCION

Los ependimomas son neoplasias primarias del sistema
nervioso central (SNC) que representan alrededor del 3-5%
de todos los gliomas intracraneales en adultos.®? Pueden
afectar cualquiera de los tres compartimentos del SNC:
supratentorial, fosa posterior y médula espinal, y a todos
los grupos de edad.® Generalmente son infratentoriales y
nada mds que un tercio son supratentoriales.”” De estos, los
tumores extraventriculares representan el 50%; la mayoria
de ellos se encuentran en la vecindad de los ventriculos y
tienen alguna conexién con los mérgenes ventriculares. Los
ependimomas puramente extraventriculares, sin relaciéon
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con los ventriculos, son extremadamente raros.®” Se
han identificado varios parimetros prondsticos negativos,
como la edad temprana, la reseccién incompleta del tumor,

la anaplasia histolégica y la localizacién supratentorial.>5)

OBJETIVOS

Describir y analizar un caso clinico de un paciente adulto
con ependimoma supratentorial extraaxial, destacando su
rareza como entidad patoldgica, la presentacién clinica
atipica, el abordaje diagnéstico y terapéutico y su relevancia
en la literatura médica actual debido a la escasa cantidad de
reportes documentados hasta la fecha.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente femenina de 32 afios sin antecedentes de
jerarquia, que consulté a nuestro servicio por episodios
convulsivos de 2 meses de evolucién. Mediante estudios de
imégenes, se evidenci6 una lesién ocupante de espacio de
gran tamafio en la regién frontal izquierda atribuible a sus
sintomas, por lo cual se programé su intervencion.

Al examen fisico de ingreso se encontraba ldicida sin
foco motor ni sensitivo. Como unicos datos positivos, se
evidenciaron afasia de expresion, agrafia y alexia. En el

estudio de resonancia magnética (RIM) cerebral se observé
una lesién extraaxial frontal izquierda, de caracteristicas
heterogéneas a predominio hipointenso en secuencia T1
e hiperintensa en T2, sin restriccién a la difusién con
tenue realce periférico a la administracién de contraste
endovenoso. Sus mediciones aproximadas eran 5.44 x 4.65
x 5.43 cm. Dicha lesién no producia edema, sin embargo,
colapsaba parcialmente el asta frontal del ventriculo
ipsilateral y desviaba discretamente las estructuras de linea
media hacia el lado contralateral (Figura 1).

En la RM de columna cérvico-dorsolumbosacra no se
observaron lesiones focales. En el andlisis espectroscépico
sobre la lesién se reconocié reduccién del pico de NAA
(marcador neuronal) asi como presencia de picos de
lipidos (necrosis) que resuena en 0.9 y 1.3 ppm y pico de
mioinositol que resuena en 3.5 ppm (Figura 2).

INTERVENCION

La paciente fue posicionada en decibito supino con
la cabeza ligeramente lateralizada hacia la derecha y
fijada con cabezal de Mayfield. Incisién tipo Penfield
frontoparietotemporal ~ izquierda en  monoplano,
rebatiendo el colgajo hacia frontal. Se identificaron

Figura 1. Resonancia magnética cerebral prequirdrgica. A) Secuencia axial T1. B) Coronal T2. C) Sagital T1. D-F) Se observa una lesion frontal izquierda redondeada de com-
ponente solido-quistico de aproximadamente 54 mm x 46 mm x 54 mm, de localizacion extraaxial, que colapsa el ventriculo lateral ipsilateral, con tenue realce a la admi-
nistracion de contraste endovenoso.
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Figura 2. Espectroscopia. Se evidencia reduccion del pico de NAA (marcador neuronal) asi como presencia de picos de lipidos, colina y mioinositol.

reparos 6seos: sutura coronal y sagital. Craneotomia
frontoparietotemporal izquierda. Durotomia arciforme
con base hacia medial. No se evidencié compromiso dseo,
ni dural.

En la etapa microquirirgica se observé una lesién
extraaxial con expresién cortical a nivel frontal de aspecto
violdceo y friable (Figura 3A). Se realiz6 desvascularizacion
de la superficie tumoral con coagulacién bipolar, cavitacién
central y vaciamiento tumoral con aspirador ultrasénico.
Se manifest6 exteriorizacién del contenido quistico de
aspecto citrino, se tomé muestra de este y de la parte sélida.
Se hizo una reseccién completa de la lesién sin evidencia
de remanente tumoral (Figura 3B). Hemostasia de lecho
quirdrgico. Fijacién de plaqueta ésea. Se efectuaron puntos
de Poppen. Cierre de musculo, galea y piel. Toleré el
procedimiento adecuadamente, permanecié en Unidad de
Terapia Intensiva durante 24 horas.

En el posoperatorio inmediato se realizé tomografia
computada (TC) cerebral de control donde se observé
huella de craneotomia frontoparietotemporal izquierda;
subyacente a la misma, imagen heterogénea a predominio
hipodenso correspondiente a lecho quirdrgico con discreto
neumoencéfalo laminar y menor colapso de asta frontal de
ventriculo ipsilateral. Cisternas basales libres. Estructuras

de linea media conservadas.

Los cortes histolégicos enviados a anatomia patoldgica
mostraron una proliferacién neopldsica de estirpe glial
constituida por células de nucleo esférico y citoplasma
fibrilar. Disposicién difusa, con densidad celular moderada.
Existe un componente de células claras, predominan las
estructuras de tipo pseudorosetas ependimarias y,en algunos
focos, transformacién papilar. La inmunomarcacién
para EMA es francamente positiva a nivel de “puntos
paranucleares”. GFAP marca una intensa positividad
en la totalidad de los elementos tumorales. Llama la
atencion la presencia de un foco de necrosis (Figura 4).
El diagnéstico histopatoldgico fue ependimoma grado II,

segln clasificacién de la OMS.

Seguimiento postquiruirgico

Se efectué control a los 6 meses postquirdrgicos sin
evidencia de remanente tumoral ni progresion de la
enfermedad (Figura 5). No requirié tratamiento oncoldgico
adyuvante y, al no presentar crisis convulsivas posterior a
la intervencién, se opté por descender paulatinamente las
dosis de anticomiciales hasta su suspensién.
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Figura 3. Imagenes intraquirtrgicas. A) Lesion de localizacion extraaxial, de aspecto violdceo, vascularizada y con marcado plano de clivaje. B) Lecho quirdirgico sin eviden-

cia de remanente tumoral con presencia de material hemostatico en la profundidad.
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Figura 4. Histopatologia. A) Muestras de la lesion tefiidas en hematoxilina-eosina donde se evidencia proliferacion neoplasica glial constituida por células de nticleo esférico
y citoplasma fibrilar. B) Estructuras tipo pseudorosetas ependimarias y en algunos focos, la transformacion papilar.

DISCUSION

Los ependimomas son una entidad distinta dentro de
los tumores gliales. Se ubican generalmente en la fosa
posterior, con menos frecuencia en los hemisferios
cerebrales, y suelen aparecer como masas grandes, quisticas
y calcificadas.®) Se originan de las células que recubren
el sistema ventricular y el canal central de la médula
espinal®?,

Como se mencioné anteriormente, una minoria
de casos surgen del parénquima supratentorial y no
muestran continuidad con el sistema ventricular. Estas

variantes se denominan ectdpicos, corticales, lobulares o
extraventriculares.!®

Los ependimomas supratentoriales representan un
subgrupo con un mejor prondstico en comparacién con los
infratentoriales. Esto puede estar relacionado por el hecho
de que la reseccion total se consigue con mds frecuencia
en los tumores supratentoriales. La supervivencia a cinco
afios es mds favorable en adultos y en nifios de mayor edad.
En cambio, los pacientes entre 2 y 5 afios presentan un
prondstico significativamente peor, con tasas del 22-40%,
frente al 60-75% observado en los mayores. El prondstico
en los nifios mayores de 5 afios es el mismo que el de
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Figura 5. Resonancia magnética cerebral postquirdrgica. A-C) Seis meses posteriores a la intervencion, se evidencia la restitucion completa del ventriculo lateral izquierdo y
del parénquima cerebral circundante, sin evidencia de remanencia tumoral. D-F) No se observan realces patoldgicos a la administracién de contraste endovenoso.

los adultos. El resultado se puede correlacionar mejor
cuando se considera la edad al momento del diagnéstico
junto con la extensién de la reseccién quirdrgica.t¥

Los ependimomas intracraneales extraaxiales son
verdaderamente excepcionales. Hasta la fecha, solo se
han documentado en la literatura un total de 30 casos, de
los cuales la mayoria, concretamente, 24, son localizados
en la regién supratentorial. Esta rareza resalta la
importancia de su reconocimiento y estudio en el campo
de la neurocirugfa 19

Las masas supratentoriales extraaxiales suelen
diagnosticarse  erré6neamente como meningiomas.
Estos ependimomas pueden parecerse mucho a los
meningiomas en las imdgenes. Este caso subraya
la importancia de mantener un amplio diagndstico
diferencial para las masas extraaxiales y destaca el papel
de ciertas caracteristicas radioldgicas que pueden ayudar
a un diagndstico preciso, o al menos levantar la sospecha
de mimetismo con meningiomas.®

En el 2021, la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) revisé la clasificacién del ependimoma de
acuerdo a su ubicacién anatémica, histologia y sus
caracteristicas moleculares: ependimoma supratentorial,
ependimoma de la fosa posterior, ependimoma espinal y
subependimoma.”

La reseccién quirtrgica sigue siendo el tratamiento de
referencia para estos tumores. Una revisién sistemdtica
sobre la opcién de tratamiento Optima para los
ependimomas supratentoriales en adultos concluyé
que todos aquellos de grado III de la OMS requieren
radioterapia adyuvante. En cambio, la reseccién total sin
radioterapia puede tratar todos los ependimomas de grado
II de la OMS.@ Esto sucede con la variante anaplisica
que es altamente invasiva, en la cual, incluso después de la
extirpacién total del tumor, es obligatoria la radioterapia
adyuvante y un estrecho seguimiento del sistema nervioso
central mediante resonancia magnética.?’

En nuestro caso, la reseccién fue completa y la anatomia
patolégica no demostrdé una variante anaplisica, por esta
razén, la paciente no requirié reintervencién ni tratamiento
oncoldgico adyuvante.

CONCLUSION

Los ependimomas extraaxiales cerebrales son tumores
raros que se originan fuera del parénquima cerebral, a
diferencia de los ependimomas tipicos que suelen ser
intraventriculares o intramedulares. Su localizacién
inusual puede dificultar el diagndstico, ya que clinica
y radiolégicamente pueden simular otros tumores mds
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comunes como meningiomas. El tratamiento principal es
la reseccién quirdrgica completa, y el pronéstico depende
del grado histoldgico y de la posibilidad de una extirpacién
total. Su rareza subraya la importancia de un enfoque
diagnéstico y terapéutico multidisciplinario.
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COMENTARIO
El ependimoma extraaxial supratentorial, como el presentado por Salazar y col., es una entidad excepcionalmente rara
que desafia el diagndstico preoperatorio. Este caso ilustra bien el mimetismo radiol6gico con el meningioma, destacando
la necesidad de un alto indice de sospecha en adultos.’? La confirmacién diagnéstica, como se detalla en la intervencion
y patologia del caso, se basa en hallazgos clasicos como la positividad de GFAP y los distintivos “puntos paranucleares”
de EMA.®
El logro de la reseccién quirtirgica total en este paciente es el factor prondstico mas relevante para los ependimomas
Grado IL® lo que demuestra que la extirpacion completa es la mejor estrategia oncoldgica.
Felicito a los autores por la presentaciéon del manejo de un tumor extraaxial atipico.
Santiago Driollet Laspiur.
Hospital Nacional Profesor Alejandro Posadas, Provincia de Buenos Aires, Argentina
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