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RESUMEN

Introduccidn: el ependimoma mixopapilar (EM) es un tumor glial ependimario
que afecta predominantemente a los adultos jovenes, se origina en el filum
terminale, la cauda equina y el cono medular.

Caso clinico: se presenta el caso de una paciente en quien durante el estudio
de un dolor radicular se logra detectar ependimoma mixopapilar gigante, el
cual comprometia gran parte del hueso sacro, mostrando un comportamiento
localmente agresivo con intensa ostedlisis.

Conclusion: se discutieron las posibles teorias que explican la presencia
de estos tumores a nivel sacro, en especial la presencia de remanentes
embrionarios de tejido ependimario en los niveles mas caudales del canal
vertebral y los posibles mecanismos que explican el comportamiento agresivo
de estos tumores histolégicamente benignos. Rev.cienc.biomed. 2015;
6(2):348-353
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SUMMARY

Introduction: myxopapillary ependymoma (MP) is a glial ependymal tumor
that mainly affects young adults. The tumor originates in the filum terminale,
the cauda equina and the conus medullaris.
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Case record: the case presented in a patient in whom a giant myxopapillary
ependymoma was detected during a medical checkup for root pain. The
tumor involved the sacral bones showing a locally aggressive behavior with
intense osteolysis.

Conclusion: possible theories that explain the presence of these tumors
in sacral bones were discussed, focusing in the presence of embryonic
remnants of ependymal tissue in the most caudal levels of the spinal canal,
and the possible mechanisms that explain the aggressive behavior of these
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INTRODUCCION

El ependimoma mixopapilar (EM) es una le-
sion tumoral infrecuente de linaje glial que
afecta predominantemente a los adultos jo-
venes, incluida actualmente en el grupo de
los tumores ependimarios de la clasificacion
internacional de la Organizacidon Mundial de
la Salud (OMS). Clinicamente se caracteriza
por crecimiento lento y localizacién casi ex-
clusiva en la médula espinal terminal o cono
medular, cola de caballo y el filum terminale.
La serie mas extensa fue desarrollada por
el grupo cooperativo de la Rare Cancer Net-
work durante 38 afios consecutivos donde se
encontraron 85 casos, de los cuales el 53%
eran de localizacién lumbosacra, 41% tora-
columbar y 6% cérvico-toracico (1).

En ocasiones, los EM pueden extenderse
hacia los huesos sacros, siendo dificil de-
terminar si el tumor tiene origen intra o ex-
tradural. Generalmente se encuentran con-
finados al canal espinal y la destruccién de
las estructuras dseas, vertebrales o iliacas
adyacentes al tumor, son eventos extrema-
damente raros (2).

CASO CLINICO

Paciente femenino de 53 afios de edad, con
cuadro clinico de seis afios de evolucion con-
sistente en dolor lumbar irradiado a miem-
bro inferior derecho, asociado a claudicacion
neurogénica e incontinencia urinaria.

En el examen fisico se encontré paresia
(fuerza muscular 4/5) e hipotrofia de los
musculos cuadriceps, tibial anterior, sural y
gastronemio derechos. Fue encontrada hi-
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Figura N©° 1. Imagen de un corte sagital por resonan-
cia magnética. Lesidon tumoral litica comprometiendo los
cuerpos vertebrales L5 y S1. Ocupacion casi completa
del canal vertebral.

poestesia para todas las modalidades en los
dermatomas correspondientes a L4, L5, S1,
S2 y S3. Se encontré ademas, hiporeflexia
patelar derecha y arreflexia aquilea bilateral.

Fue realizada una tomografia computariza-
da abdominal que demostrd lesion osteoliti-
ca en columna lumbosacra que se extiende
desde L4 hasta S1 comprometiendo canal
raquideo. Las imagenes de resonancia mag-
nética nuclear de columna lumbosacra con
contraste demostraron lesiéon tumoral litica
comprometiendo los cuerpos vertebrales L5
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y S1. El tumor ocupaba casi completamente
el canal vertebral (Figura N° 1).

Por las caracteristicas imagenoldgicas y la
extensién de la lesion se realizd laminecto-
mia S1 y reseccién parcial, por no ser posi-
ble identificar claramente las raices nervio-
sas para su preservacion. Posterior al pro-
cedimiento, la paciente no presentd déficit
neuroldgico adicional.

Se examinaron muestras del tejido. Micros-
copicamente se observo lesion tumoral glial
constituida por células cubicas con nucleos
ovoides formando papilas con centros vas-
culares hialinizados en la mayor parte de las
areas y en otras con centros mucoides. En
algunos focos se observaron estructuras ro-
setoides.

La marcaciéon inmunohistoquimica revelé po-
sitividad intensa y difusa de las células tu-
morales para la proteina glial fibrilar acidica,
positividad focal para EMA, Ki-67 menor de
1%, sin marcacion a la sinaptofisina. Los ha-
llazgos morfoldgicos fueron consistentes con
EM (Figura N° 2).

Figura N° 2. Ependimoma mixopapilar. (A) Lesion com-
puesta por células tumorales dispuestas en patron de
rosetas rodeando los vasos hialinizados y areas mixoi-
des con hemorragia, tincion HE x5X; (B) Células tu-
morales elongadas con cromatina fina, con distribucidn
perivascular, tincién HE x40X; (C) Prominente hialiniza-
cién vascular, tincion HE x40X; (D) Inmunoreactividad
fuerte y difusa de las células tumorales con la proteina
glial fibrilar acida, anticuerpos GFPA x40; (E) Ausencia
de reactividad a la citoqueratina, anticuerpos citoque-
ratina x40; (F) Baja inmunoreactividad con el Ki-67,
anticuerpos Ki-67 x40.
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DISCUSION

La identificacién de un EM por fuera del neu-
roeje central puede ser debida a una exten-
sion metastasica de un tumor intradural,
aunque de forma menos frecuente la tota-
lidad del tumor puede originarse por fuera
de la duramadre (3). Gupta (3), Quraishi (2)
y sus respectivos colaboradores refrendaron
(2), que la diferencia entre un tumor pura-
mente extradural y una extensiéon de un tu-
mor intradural es muy dificil de establecer.
Para lo cual sugieren que en los casos en
donde el mayor volumen tumoral se encuen-
tra en el sacro, —desde donde se extiende in-
traduralmente— su origen debe ser atribuido
a células ubicadas al interior de las vértebras
sacras (3).

La localizacién primaria extradural estaria
relacionada con derivados embrionarios de
células ependimarias, probablemente, restos
extradurales del filum terminale o el vesti-
gio coccigeo medular que sufririan el proceso
de transformacién neoplasica (2). El tejido
ependimario que puede encontrarse en la
cauda equina, y particularmente en el filum
terminale, es un remanente embrionario
de tejido neural. Durante el tercer mes del
desarrollo embrionario el extremo distal de
la médula espinal se encuentra en el punto
mas caudal del canal vertebral.

El crecimiento desproporcionado de la co-
lumna vertebral en comparacion con la mé-
dula espinal explica la presencia de la ubi-
cacién del cono medular a nivel del punto
medio del canal espinal lumbar durante la
vida fetal avanzada. Por este motivo, algu-
nas células ependimarias pueden quedar re-
zagadas, fijandose entre el cono medular y
la segunda vértebra sacra (4,5).

Los EM extradurales en la zona sacra son
muy raros. Los sitios frecuentes de localiza-
cion son: 1) el canal espinal extradural en
asociacién con la parte dural del filum ter-
minal; 2) huesos sacros; 3) cavidad pélvica
anterior hasta el sacro y 4) tejidos subcuta-
neos detras de la columna vertebral y hue-
sos sacros (6).

Aunque los EM pueden diseminarse al res-
to de la médula espinal, la metastasis por

fuera del neuroeje es muy rara. Los princi-
pales érganos diana de las metdastasis son
el parénquima pulmonar, higado, huesos y
ganglios linfaticos, lo cual sugiere una via de
diseminacion predominantemente hemato-
gena (2).

También existen reportes de casos localiza-
dos en el cuarto ventriculo (7,8), bulbo ra-
quideo (9), ovarios, hoz cerebral (10) y me-
diastino (11), posiblemente originadas en
heterotopias ependimarias como resultado
del cierre incompleto del arco neural (2,6).

Histolégicamente el EM estd compuesto por
células tumorales con hallazgos consistentes
con lesién benigna y tasa de proliferacion
muy baja, sin embargo, en algunos casos su
comportamiento clinico y biolégico es agre-
sivo con alta tasa de recidiva e invasién a las
estructuras dseas vecinas (12).

Al examen macroscépico el EM se caracteri-
za por ser masa lobulada o fusada, ricamen-
te vascularizada, a menudo encapsulada,
de consistencia blanda, con areas de hemo-
rragia y degeneracién mucinosa. Histopato-
I6gicamente, se caracteriza por células cu-
boidales o alargadas, de nucleo ovoide, con
cromatina finamente granular; dispuestas
radialmente alrededor de tallos de estroma
mixoide ricamente vascularizado, quienes
configuran las estructuras papilares.

Adicionalmente, se encuentran acumulos de
material mixoide, el cual tifie con azul alcian
y acido peryodico de Schiff, formando espa-
cios micro-quisticos (13,14). Algunas lesio-
nes pueden mostrar escasas papilas, incluso
pueden estar ausentes; casos en los cuales
son remplazadas por fasciculos de células
alargadas o por matriz extracelular con es-
caso componente glial (12). Frecuentemente
se observa trombosis, hemorragias y depo-
sitos de hemosiderina (14). El pleomorfismo
nuclear es leve, con minima actividad proli-
ferativa y escasa mitosis.

Los estudios de inmunohistoquimica revelan
positividad para proteina glial fibrilar acidica,
S-100, vimentina, y negatividad para cito-
queratina, lo cual permite diferenciarlo his-
tolégicamente de los cordomas, condrosar-
comas mixoides y meningiomas cordoides
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(15). Sin embargo, ocasionalmente puede
presentar inmunopositividad para citoquera-
tinas [CAM 5.2, AE1 AE3, CK7] y antigeno
de membrana epitelial [EMA], diagnostican-

dose de forma errénea como un carcinoma
metastasico. No obstante, el perfil de co-
expresion de GFAP y S100 permite su dife-
renciacion. Tabla N° 1 (16).

i TABLA N° 1. )
PERFIL INMUNOHISTOQUIMICO PARA DIFERENCIACION DEL EPENDIMOMA
MIXOPAPILAR
Diagndstico diferencial GPFA EMA CK5/6 D2-40
Ependimoma mixopapilar Positivo Negativo Negativo Negativo
Cordoma Negativo Positivo Positivo Negativo
Condrosarcoma Negativo Negativo Negativo Positivo
Meningioma cordoide Negativo Positivo Negativo Negativo
Solo existen algunos reportes de casos de CONCLUSION

EM que producen cambios osteoliticos en las
vértebras adyacentes, el sacro y/o los huesos
iliacos (2-5,13,14). La serie mas numerosa
fue reportada por Quraishi y colaboradores,
quienes lograron identificar tan solo seis ca-
sos. Se cree que el comportamiento destruc-
tivo de las estructuras dseas circundantes
estaria relacionado con el volumen tumoral,
ya que usualmente estas lesiones han alcan-
zado un volumen suficiente para ocupar todo
el didametro del canal vertebral (2).

El tratamiento ideal de los EM es la resec-
cion completa, lo cual se relaciona con bajo
riesgo de recidivas y largos periodos libres
de enfermedad, pero se realiza en menos de
la mitad de los casos que se presentan y por
ello, requiere tratamiento complementario
con radioterapia. Los tumores que presentan
ostedlisis tienen una alta tasa de recidiva y
metastasis sistémica, debido a que su resec-
cion completa es técnicamente dificil (3).
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