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Diagnéstico y Tratamiento del Ependimoma en Nifios

Definicion

El ependimoma es el tercer tumor en frecuencia dentro de los tumores del Sitema Nervioso
Central (SNC) en nifios, ocurre en un 6 a 12% de todos los tumores cerebrales y casi 2% de
todos los tipos de cancer en nifios, mas de la mitad de los casos ocurren en nifios menores de
cinco afos.

El pronéstico es relativamente pobre cuando se compara con otros tumores del Sistema
Nervioso Central , aun con los avances en las técnicas de neuroimagen, neurocirugia y terapias
adyuvantes postoperatorias.

La incidencia reportada en algunas series internacionales es de 2.2 a 2.7 por 100,000 por afio.
Existe un leve predominio por el sexo masculino con una relacion hombre:mujer de 1.33:1. La
edad media de presentacion es de 5.6 afios.

Los ependimomas son tumores neuroepiteliales de apariencia morfoldgica variable,
relativamente raros que se originan de la capa de células ependimarias del sistema ventricular y
del canal central de la médula espinal.

Existe leve predominio por el sexo masculino. El 15% de los pacientes tiene evidencia de
diseminacion al SNC al momento del diagndstico, de los cuales el 25% puede ser de histologia
anaplasica.

Los ependimomas en nifios muestran de manera mas frecuente ganancias en los cromosomas
1q, 7y 9, pérdidas en 22,3,9p,13q,60,1p,17 y 6.

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) clasifica a los tumores ependimarios por grado de
malignidad:
e Grado I: subependimoma y ependimoma mixopapilar.

e Grado II: ependimoma celular, papilar, de células claras y tanicitico.
e Grado Ill: ependimoma anaplasico.

Siendo el de mayor malignidad el de grado III.
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La edad media al diagndstico varia de 51 a 71 meses y de 25 a 40% son diagnosticados en
nifios menores de 3 afios. Aproximadamente de un 40 a 60% de los nifios mueren a
consecuencia de la enfermedad. Las recurrencias tipicamente son locales, con un tiempo medio
de 13 a 25 meses. 25% de las fallas terapéuticas tienen una recurrencia aislada distante.

Las manifestaciones clinicas son las producidas por el aumento de la presion intracraneana.

Los sintomas mas comunes son:
e VOmitos 69%
e Cefalea 53%
e Ataxia 27%
e Lateralizacion de la cabeza 8%
e Convulsiones 6%

Diagnastico paraclinico

e Resonancia Magnética:
o Inicial.
o 48 horas después de la cirugia.
o 6 semanas después de la radioterapia.
o Cada 3 0 4 meses durante el tratamiento con quimioterapia.
o Semestralmente en el periodo de vigilancia.
e Examen neurolégico completo.
e TAC.
e Estudio citoldgico de liquido céfalo-raquideo.
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Diagnastico diferencial

El diagnostico diferencial de los ependimomas de fosa posterior debe realizarse con:
e Astrocitoma pilocitico.

e Meduloblastoma.

Los tumores intraventriculares cercanos al septum pellicidum se deben diferenciar de:
e Neurocitoma central.

e Subependimoma.
e Linfoma.

Para los tumores de corddn espinal el diagnéstico diferencial debe ser con:
e Astrocitomas.

e Ependimomas.
e Hemangioblastomas.

Tratamiento:
e Reseccion del tumor.

e Radioterapia.

e Estereotaxia.

e Quimioterapia.

¢ Inhibidores de angiogénesis.
e Segunda cirugia.

Los objetivos del tratamiento quirrgico son:
e Mejorar la sobrevida en condiciones de funcionamiento razonable.

e Obtener tejido para realizar el diagnostico definitivo.
e Alcanzar la reseccion total de ser posible.
e Restablecer el flujo de liquido cefalorraquideo.

Para calcular la sobrevida deben evaluarse los siguientes factores:
e Extension.
e Diseminacion del tumor al diagndstico.
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Grupo Esquema

Dosis

Sobrevida*

7 ciclos de cursos
A/B/C

Sociedad Francesa de
Oncologia

(-3afos / + 3afios)
A: Carboplatino 15 mg/kg/dia 1 (
450mg/m2)
Procarbazina 4 mg/kg/dias1a7 (120
mg/m2)
B: Etoposido 5 mg/kg/dias 22 y 23
(150 mg/m2)

Cisplatino 1 mg/kg/dias 22y 23 (
30 mg/m2)
C: Vincristina 0.05 mg/kg/dia43  (
1.5 mg/m2)
Ciclofosfamida 50 mg/kg/dia 43
(1500mg/m2).

ST 59%

Children's Hospital 4 ciclos

Philadelphia

Carboplatino 560 mg/m2

Vincristina 1.5 mg/m2 semanal por 3
Alternando cada 4 semanas con:
Ifosfamida 1.8 gr/m2 x 5 dias
Etopdsido 100 mg/m2x 5 dias

SLP 74%

PediatricOncologyGroup | AABAAB
24men< 24m
12m>24a36m

A: Vincristina 0.065mg/kg dias 1y 8 (
maximo 1.5)

Ciclofosfamida 65mg/kg dia 1

B: Cisplatino 4mg/kg dia 1

Etoposido 6.5mg/kg dias 3y 4

ST 50%

1 aflo de
tratamiento

Children’sCancerGroup

CCNU (lomustina) 100 mg/m2
Vincristina 1.5 mg/m2 semanal x 3
Procarbacina 100mg/m2x14 dias

ST 39%
SLE 36%

Children’sCancerGroup |8 ciclos “8 en 1"

Vincristina 1.5mg/m2
Carmustina (75mg/m2)
Procarbacina 75mg/m2
Hidroxyurea 1.5 gr/m2
Cisplatino 60 mg/m2

Citarabina 300mg/m2
Metilprednisolona 300mg/m2x3
Ciclofosfamida 300mg/m2

SLP 22%

ST= Sobrevida total.
SLP= Sobrevida libre de progresion.
SLE= Sobrevida libre de evento.
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Nifio con ependimoma localizado < 5 afios.
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Nifio con ependimoma localizado > 5 afios
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