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Resumen

Objetivos. Analizar las caracteristicas clinicas,
radiologicas y los resultados quirturgicos de una serie de
ependimomas del filum terminal.

Pacientes y método. Se estudia retrospectivamente
20 pacientes con 21 ependimomas del filum terminal
tratados durante un periodo de 21 aiios (1988-2008).
Todos los pacientes fueron diagnosticados con resonan-
cia magnética e intervenidos quirdrgicamente.

Resultados. La relacion varon-mujer fue de 1:1.5 y
la media de edad al diagnéstico de 44.8 afios (rango 15-
64). El primer sintoma fue dolor radicular (12 casos) y
lumbalgia en los 8 restantes, con una duracién media
de la sintomatologia antes del diagnostico de 8.7 afios
(rango 0.6-32). Todos los pacientes fueron intervenidos
quirdrgicamente realizindose reseccion completa de 17
tumores y subtotal de 4. Histolégicamente 20 tumores
fueron ependimomas mixopapilares (grado I) y un caso
grado II. El periodo de seguimiento fue de 8 afios (rango
1-18).

Conclusiones. Los ependimomas del filum terminal,
son tumores de crecimiento lento con una mayor inci-
dencia en adultos jovenes. La forma de presentacion
mas habitual es con dolor lumbar con un largo tiempo
de evolucion. Aunque la mayoria son tumores de bajo
grado histolégico, tienen una especial tendencia a crecer
y las recidivas locales no son raras.

PALABRAS CLAVE: Ependimoma. Filum terminal. Reso-
nancia magnética. Tumor medular. Tumor mixopapilar.

Filum terminale ependymomas. Analysis of a serie of 20
consecutive cases

Summary

Objective. To analyze the clinical, radiological
and surgical outcome of a series of filum terminale
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ependymomas.

Patients and methods. This retrospective study
involved 20 patients with 21 ependymomas of the filum
terminale encountered during a 21 year period (1988-
2008). All patients were diagnosed using MRI and sur-
gically treated.

Results. The male: female ratio was 1:1.5, and the
mean age at diagnosis was 44.8 years (range 15-64).
First symptom included radicular pain (12 cases) and
lumbar pain in the other 8 cases, with average symp-
tom duration of 8.7 years (range 0-6-32). All patients
underwent open biopsy, seventeen tumours received
gross-total resection and 4 received subtotal resection.
Histologically, 20 tumours were myxopapillary ependy-
momas (grade I) and 1 case a grade II ependymoma.
The mean follow-up period was 8 years (range 1-18
years).

Conclusions. Filum terminale ependimomas are
slow growing tumours of the cauda equina with a high
incidence in young adults. The most common presenta-
tion is with low back pain long time evolution. Although
ependymomas of the filum terminale are thought to be
benign, local recurrence is not uncommon.

KEY WORDS: Ependymoma. Filum terminale. Magnetic
resonance imaging. Myxopapillary tumor. Spinal cord
tumor,

Introduccion

Los ependimomas medulares son tumores poco fre-
cuentes que constituyen menos del 5% de todos los tumo-
res del sistema nervioso central (SNC) y entre el 10-15%
de todos los tumores espinales'*!?. Los ependimomas
de la region lumbo-sacra representan el 30% de todos
los ependimomas espinales y se trata habitualmente de
ependimomas mixopapilares, variedad descrita por Ker-
nohan en 1932'¢ y que de acuerdo con la clasificacion de la
organizacion mundial de la salud (OMS) son tumores grado
I. Clinicamente se caracterizan por presentarse con dolor
lumbar con o sin irradiacion ciatica, por lo que se confun-
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Figura 1. A: radiologia simple mostrando la erosion de la cara posterior de los cuerpos vertebrales. By C: RM (T1+Gd)
mostrando el voluminoso ependimoma lumbo-sacro. D: RM posoperatoria (T1 con Gd) nodulos hipercaptantes (caso 6).

den facilmente con otros cuadros de lumbalgia, retrasando
el diagnostico durante largos periodos de tiempo**. El pro-
nostico tras el tratamiento quirurgico va a depender de la
situacion neuroldgica previa y sobre todo del tamafio del
tumor, ya que éste es el principal determinante para que
la reseccion pueda ser total y la posibilidad de presentar
lesiones quirurgicas sobreafiadidas.

Presentamos nuestra experiencia con 20 pacientes
afectos de ependimomas localizados en la region del filum
terminal en un periodo de 21 afos y con un seguimiento
minimo de 18 meses.

Pacientes y método

Realizamos un estudio retrospectivo y descriptivo de
todos los pacientes intervenidos de ependimomas del filum
terminal entre Enero de 1988 y Junio de 2008 y que han
sido diagnosticados empleando al menos resonancia mag-
nética. La serie constituye el 9.4% de todos los tumores
medulares intervenidos en el mismo periodo de tiempo.

Analizamos como datos descriptivos: edad, sexo,
antecedentes personales, forma de presentacion clinica y
tiempo de evolucion de los sintomas. Asi mismo se revisa-
ron las técnicas de diagnostico utilizadas, hoja de interven-
cion quirirgica, complicaciones presentadas, analisis del
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informe patolégico y seguimiento de los pacientes.

El estado clinico fue evaluado pre y postoperatoriamente
empleando la escala de Frankel'® (A: pérdida completa de
funciones motora y sensitiva, B: solo conservada la sensi-
bilidad, C: pérdida parcial de funciones motora y sensitiva,
D: conserva funcion motora, E: sensibilidad y motilidad
normales). Una paciente fue publicada previamente como
caso clinico'.

Resultados

La serie esta formada por 12 mujeres y 8 varones con
edades comprendidas entre 15 y 64 afos (media 44.8),
siendo de 44.3 afios para las mujeres y de 45.6 para los varo-
nes. Los sintomas de inicio fueron dolor radicular (ciatica)
en 12 casos y lumbalgia cronica en los otros 8 pacientes.
El tiempo transcurrido desde el inicio de los sintomas al
diagnostico oscild entre 0.6 y 32 afios (media: 8.7). Cuatro
pacientes, antes del diagnostico del ependimoma espinal,
fueron intervenidos quirirgicamente en la misma region
anatoémica, de hernia discal de localizacion lumbar en tres
casos y al otro paciente se le habia realizado una artrodesis
L,-S, en otro centro (Tabla I).

Exploracion: la exploracion clinica mostraba disfun-
ciones motoras en 7 casos aunque existian alteraciones
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Figura 2. A: RM (T1+Gd) ependimoma con captacion periférica de contraste localizado entre L -L . B: RM (T2) realizada
al mes de la cirugia mostrando un voluminoso pseudomeningocele. C: RM (T1) realizada a los 6 meses de la cirugia mos-

trando la resolucion del pseudomeningocele.

de reflejos osteotendinosos en otros 4 pacientes. Las alte-
raciones sensitivas afectando a los ultimos dermatomas
lumbares y sacros se objetivaron 6 casos. De acuerdo con
la escala de Frankel 11 pacientes se encontraban en grado
E, sin existir ninguno en grados A o B.

Radiologia simple: se realizo6 radiologia simple lumbar
en 14 casos, observandose en cuatro de ellos erosion en
la cara posterior de los cuerpos vertebrales (scalloping),
siendo normal en el resto (Figura 1).

Resonancia magnética (RM): en todos los casos se
observo una masa intradural con un tamafio que oscilaba
entre 1 y 14 cm (media 4.6 cm), encontrandose el tumor
entre los segmentos vertebrales L,y S,. La lesion mas
pequeiia era inferior al tamafio de un cuerpo vertebral
y la de mayor tamafio ocupaba 8 cuerpos. La localiza-
cién mas frecuente por cuerpos vertebrales era a nivel L,
(16 casos) seguida por L, (14 casos). El canal espinal se
encontraba agrandado axialmente en 8 pacientes y en 2
casos se observaba extension del tumor fuera del canal
espinal. Diecinueve pacientes tenian tumor inico y otro
presentaba 2 tumores adyacentes. Las caracteristicas de
sefial mostraban que en T1 el tumor era isointenso en 20
tumores e hiperintenso en otro. En secuencia T2 todos los
ependimomas eran hiperintensos. En todos los casos existia
captacion de contraste, que era heterogéneo en 15 tumores

y homogéneo en los otros 6 (Figura 2).

Tratamiento: todos los pacientes fueron intervenidos
mediante una laminectomia centrada sobre el tumor.
Empleando técnica microquirtrgica se realizé extirpacion
completa de 17 tumores y parcial en los otros 4 casos. En
cinco casos se utilizo monitorizacion neurofisiologica de
las raices lumbo-sacras. Se presentaron 3 casos de fistula
de LCR que precisaron una reintervencion para el cierre
de la misma, otro paciente presentd un pseudomeningocele
que cedi6 espontaneamente. Tras la cirugia 3 pacientes
empeoraron su escala de Frankel en un grado, que se recu-
peraron a los 12 y 16 meses en 2 casos, permaneciendo el
otro en el grado inferior (caso 6). En un caso de extirpacion
incompleta se realizo nueva cirugia a los 2 afos (caso 4)
sin lograrse la exéresis completa. Ninguno de los pacientes
recibiod tratamiento complementario con radioterapia o qui-
mioterapia.

Patologia: los 21 tumores fueron estudiados histopato-
logicamente, diagnosticandose en 20 casos un ependimoma
mixopapilar tipico (grado I de la OMS) y el otro tumor
correspondia a un ependimoma grado II de la OMS (Figura
3).

Evolucion: el tiempo medio de seguimiento fue de 8
afios (rango 1.5-18) y, a excepcion de dos pacientes cuyo
control perdimos a los 2 y 4 afios, y el mas antiguo de la
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Figura 3. Superior: imagen caracteristica de un epen-
dimoma mixopilar en la que se pueden visualizar las seu-
dorosetas perivasculares (H.E. 200x). Inferior: positividad
intensa del tumor para PGFA (100x).

serie que fallecio a los 12 afios, todos siguen controles
periddicos. Las evaluaciones de imagen con RM muestran
que no hay restos tumorales en 15 pacientes. Los casos 6
y 10 presentan pequeios nodulos hipercaptantes en RM
pero al mantenerse una estabilidad clinica y radiologica
se decide una actitud expectante. La supervivencia libre de
enfermedad a los 5 y 10 afios para los pacientes con este
seguimiento minimo fue del 80% y la supervivencia global
del 100% .

Discusion

Los ependimomas del filum terminal representan
entre el 1-2% de todos los tumores medulares y se han
descrito practicamente en todas las edades. En los adultos
llegan a representar entre el 50-60% de todos los tumores
medulares, mientras que en el nifio solo constituyen el 10-
20%18,20,39,49'

La forma de presentacion de los ependimomas lumbo-
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sacros no difiere de la de otros tumores de la misma locali-
zacion, la mayoria debutan con un cuadro de dolor lumbar
con o sin irradiacion a miembros inferiores, que en la
mayoria de las ocasiones anteceden periodos prolongados
de tiempo antes del diagndstico?®*. Otros sintomas habi-
tuales son parestesias en miembros inferiores y alteraciones
esfinterianas®. En la literatura existen numerosas referen-
cias en relacion con distintas formas de presentacion en
los ependimomas de esta localizacion: como hemorragias
intratumorales espontaneas o traumaticas*®, hemorragia
subaracnoidea® el desarrollo de una hidrocefalia comu-
nicante®’, probablemente en relaciéon con microsangrados
asintomaticos o al incremento de las proteinas en el liquido
cefalorraquideo, como ya ha sido publicado en otros tumo-
res medulares.

La duracion de la sintomatologia previa al diagnostico
se ha reducido progresivamente desde la introduccion de la
RM en el diagnostico de la patologia raquimedular. Asi en
los casos publicados hasta 1990 la duracion de los sintomas
era en general superior a 60 meses, tanto en adultos como
en pacientes pediatricos®®*?. En las series posteriores a
1990 este periodo se reduce de forma significativa hasta los
12-36 meses®®**. En nuestra experiencia, aunque todos los
pacientes han sido diagnosticados con RM, los 10 primeros
casos tenian un tiempo de evolucion de la sintomatologia
de 12.8 afios, siendo en los 10 ultimos de 4.6.

Aunque en nuestra serie hay un caso de ependimoma
grado II, la mayoria de los ependimomas de esta locali-
zacion son de tipo mixopapilar, originandose en células
ependimarias del filum y se incluyen dentro del grado I
de la OMS?. Excepcionalmente pueden localizarse en el
espacio extradural probablemente en vestigios medulares
del coccix en la porcion distal del tubo neural®*44,
Macroscépicamente son tumores blandos, lobulados, que
no invaden el parénquima circundante y en el estudio
histologico se trata de tumores formados por células que
se disponen formando papilas alrededor de un estroma
conectivo con abundante degeneracion mixoide*. Las
células, se disponen en torno a centros conectivos vas-
cularizados que ofrecen la imagen de una zona fibrilar en
torno al vaso; no es infrecuente observar la presencia de
microhemorragias o calcificaciones. Desde el punto de
vista inmunohistoquimico las células muestran positividad
a la proteina gliofibrilar acida (PGFA). Estudios recientes
han podido observar un alto indice de expresion de la pros-
taglandina COX-2 y del factor de crecimiento endotelial
(VEGF) en los ependimomas espinales y con mayor inci-
dencia en los de estirpe mixopapilar**; de confirmarse en
posteriores estudios esta expresion, podria dar lugar en
el futuro a una nueva modalidad de tratamiento mediante
inhibidores especificos de la angiogénesis tumoral®. En
la literatura se han descrito otras variedades histologicas
de ependimomas del filum como subependimomas,
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ependimomas celulares, de células gigantes™, tanaciticos*’o
ependimomas grado I1%°.

Los estudios citogenéticos de los ependimomas han
demostrado alteraciones en el cromosoma 22, en forma
de monosomia, delecciones o translocaciones; otros
cromosomas afectados son el 9, 10, 13 y 17%. No se ha
podido observar relacion con factores carcinogénicos,
ambientales o hereditarios®*2.

La radiologia simple no es una herramienta habitual
en el diagnostico actual de los tumores medulares. En los
casos de mayor volumen y mas evolucionados se puede ver
erosion en los pediculos y la cara posterior de los cuerpos
vertebrales, como ocurria en 4 de nuestros pacientes.

Aunque en la resonancia magnética no existen unas
caracteristicas especificas para los ependimomas del filum,
constituye la prueba diagnoéstica de eleccion ya que permite
conocer la extension del tumor, su relacion con las estructu-
ras medulares y radiculares y evaluar la posible existencia
de diseminacion en el espacio subaracnoideo. Unicamente
uno de nuestros pacientes presentaba mas de un tumor, sin
embargo en la literatura entre el 10-43% de los pacientes
presentan mas de un ependimoma en el momento del diag-
nostico, tratandose posiblemente de metastasis a través del
LCR7,]2,47.

Las caracteristicas de resonancia no son especificas
y tipicamente son isointensos en relacion con la médula
espinal en secuencias T1 e hiperintensos en secuencias T2.
En ocasiones pueden ser hiperintensos tanto en T1 como en
T2 reflejando un alto contenido en mucina o por la presen-
cia de focos hemorragicos'’*¢. Se realzan con contraste de
manera homogénea (75% de casos) o heterogénea (25%) y
con una intensidad entre moderada y alta. Para Wippold et
al*’ los tumores con realce homogéneo tienden a ser bien
encapsulados, mientras que los heterogéneos no tienen
capsula. Aunque la RM no es idonea para el estudio de la
cortical del hueso, es posible visualizar la erosion 6sea asi
como la expansion del canal espinal y de los agujeros de
conjuncion®’.

El diagnostico diferencial debe hacerse con otros
tumores de la misma localizacion, como astrocitomas,
paragangliomas del filum'?, schwannomas*®, epidermoides,
etc. El tratamiento microquirtrgico es el de eleccion en los
tumores de esta localizacion. En ependimomas de gran
tamafio, la extirpacion se ve complicada por la existen-
cia de conexiones con el cono medular o las raices de
la cola de caballo. Su manipulaciébn puede ocasionar
lesiones neurologicas sobreafiadidas. Cuando existe buen
plano de diseccion la reseccion completa es posible sin
necesidad de aplicar tratamientos posteriores’. Aunque
en nuestra experiencia, Unicamente se ha utilizado
monitorizacion neurofisiologica en 4 casos, pensamos,
al igual que otros autores, que el empleo de potenciales
evocados somatosensoriales y motores, electromiografia
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de los musculos de miembros inferiores asi como de los
esfinteres anal y uretral, contribuyen a obtener un estricto
control funcional del cono medular y del filum terminal,
permitiendo exéresis mas amplias y seguras, reduciendo de
forma significativa las secuelas neurologicas®®.

A pesar de tratarse de procesos de baja malignidad existe
una alta tasa de recidivas y de diseminacion del tumor por
el espacio subaracnoideo. Rezai et al.*' encontraron que
los ependimomas mixopapilares tiene hasta 3.6 veces mas
posibilidades de sufrir una diseminacion en comparacion
con otros tumores de bajo grado.

No existe consenso de actuacion en los casos de recidiva
tanto se haya realizado una reseccidén completa o parcial. El
papel de la radioterapia es controvertido. Ross y Rubins-
tein®* en una revision sobre 131 casos de ependimomas
mixopapilares no encuentran diferencias importantes entre
los casos radiados y los no radiados después de reseccion
completa o incompleta®. Sin embargo, numerosas series
sugieren que la radiacion es el tratamiento indicado en
casos de resecciones incompletas, debido a la alta tasa
de recidivas, aunque en muchas de estas series, aparecen
mezclados ependimomas del filum con ependimomas pura-
mente intramedulares (grados II) o incluso intracraneales.
En la revision de Schild et al*® sobre 80 ependimomas
medulares tratados en la Clinica Mayo, de los cuales 12
eran mixopapilares, todos, independientemente del grado
de reseccion, fueron sometidos a radioterapia con dosis
entre 40 y 59.6 Gy; a los 5 afios, el control local de los
pacientes que recibieron mas de 50 Gy fue del 100%,
siendo del 67% en aquéllos que recibieron menos de los
50 Gy, concluyendo que existe una relacion directa entre la
dosis administrada y el control tumoral®”3,

Por el contrario Wahab et al.*’ en una serie de 22 pacien-
tes con ependimoma (Unicamente 9 grados I) no puede esta-
blecer una relacion dosis-respuesta para el control tumoral,
aunque en aquellos tumores menores de 6 cm el control
tumoral es mejor que en los mayores, la supervivencia libre
de progresion es de 92% contra 58% a los 10 afios.

Las dosis por encima de los 55 Gy aumentan de forma
significativa el riesgo de mielopatia, por lo que en la
mayoria de los centros se aplican dosis por debajo de esta
cifra®'#.

A pesar de tratarse de un tumor de bajo grado, no es
infrecuente que se diseminen dentro del neuroeje, tanto a
nivel espinal como cerebral***"?% que pueden obligar en
algunas ocasiones a realizar radioterapia craneoespinal®.
Excepcionalmente se han descrito casos de extension fuera
del SNCP.

Numerosas publicaciones analizan los diversos factores
prondsticos deestetipodetumores. Sehaencontradorelacion
significativa con edad del paciente', estado clinico®, afecta-
cion de esfinteres®, duracion de los sintomas®!!2®, localiza-
cion?, caracteristicas de imagen con RM?*, presencia o no de
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Gelabert-Gonzalez y col

capsula tumoral®*, grado de reseccion tumoral®3*, trata-
miento inicial y dosis de radioterapia'. Unicamente, Akyu-
rek et al' en una serie de 35 pacientes encuentran como
factores significativos de buen prondstico la edad de los
pacientes (<35 contra >35 afios) y la modalidad de trata-
miento inicial (cirugia contra cirugia y radioterapia).
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