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RESUMEN

Introduccion: los ependimomas supratentoriales extraventriculares son una entidad sumamente infrecuente, solo 45 casos
han sido reportados en la literatura. La mayoria de los ependimomas se localizan a nivel infratentorial e intraventricular, solo
en un grupo pequefio de casos no presentan continuidad con el sistema ventricular. El objetivo de este trabajo es describir y
presentar el caso de un tumor inusual, cuya importancia radica en la baja prevalencia de casos reportados en la literatura y en

la particularidad del abordaje quirdrgico seleccionado.

Descripcion del caso: paciente de sexo masculino, de 16 afios de edad, con diagndstico de lesion ocupante de espacio
solida-quistica, a nivel frontal izquierdo, entre el giro frontal superior y giro del cingulo. Se optd por realizar un abordaje
interhemisférico contralateral transfalcino, logrando la reseccion total de la lesion tumoral. Se obtuvo el diagnéstico
histopatoldgico de ependimoma Grado Il segun clasificacién de la OMS.

Discusion: en base a la informacion analizada en los diferentes articulos, los hallazgos imagenoldgicos y anatomopatolégicos
del caso presentado coinciden con lo relatado en la literatura acerca de los ependimomas supratentoriales extraventricualres.
Es imprescindible la utilizacion de técnicas de inmunohistoquimica para la correcta tipificacion del tumor ya que las
caracteristicas del mismo son facilmente confundibles con otras entidades y su correcta graduacion tiene implicancias

prondsticas y terapéuticas.

Conclusion: los ependimomas supratentoriales extraventricualares son neoplasias sumamente inusuales. La reseccion
quirlrgica es considerada el tratamiento de primera linea para mejorar el prondstico y la sobrevida. El abordaje
interhemisférico contralateral transfalcino nos permitio lograr la exéresis total de la lesién tumoral, favoreciéndonos un
adecuado angulo de trabajo y reduciendo asi la transgresién del parénquima cerebral.

Palabras clave: Ependimoma Extraventricular; Ependimoma Supratentorial; Abordaje Interhemisférico; Reseccion Total

ABSTRACT

Introduction: extraventricular supratentorial ependymomas are an extremely rare entity, only 45 cases have been reported in

the literature. Most ependymomas are located at the infratentorial and intraventricular level, only in a small group of cases don't
present continuity with the ventricular system. The aim of this paper is to describe and to present the case of an unusual tumor, the
importance lies in the low prevalence of cases reported in the literature and in the particularity of the selected surgical approach.
Case description: a 16-year-old male patient with a diagnosis of a solid-cystic space-occupying lesion, at the left frontal level,
between the superior frontal gyrus and the cingulate gyrus, measuring 40mm x 50mm x 60mm. A contralateral transfalcine
interhemispheric approach was chosen, achieving total resection of the lesion. The histopathological diagnosis of Grade Il

ependymoma was obtained according to WHO.

Discussion: based on the information analyzed in the different articles, the imaging and pathological findings of the case presented
coincide with what is reported in the literature about supratentorial extraventricular ependymomas. The use of immunohistochemical
techniques is essential for the correct typing of the tumor since its characteristics are easily confused with other entities and its

correct graduation has prognostic and therapeutic implications

Conclusion: extraventricular supratentorial ependymomas are extremely rare neoplasms. Surgical resection is considered the first-
line treatment to improve prognosis and survival. The contralateral transfalcine interhemispheric approach allowed us to achieve a
total resection of the lesion, favoring an adequate working angle and thus reducing the transgression of the brain parenchyma.

Keywords: Extraventricular Ependymoma; Supratentorial Ependymoma; Interhemispheric Approach; Total Resection.

INTRODUCCION

Los ependimomas supratentoriales extraventriculares son
una entidad sumamente infrecuente, solo 45 casos han
sido publicados en la literatura, la mayoria como repor-
tes de casos.®* Se tratan de tumores de origen neuroec-
todérmico que surgen de las células ependimarias y repre-

Los autores declaran no tener ningiin conflicto de interés
Mickaela Echavarria Demichelis
mickaelaechavarria@hotmail.com

Recibido: Octubre de 2020. Aceptado: Octubre de 2020.

sentan alrededor del 1,2% - 7,8% del total de los tumores
intracraneales y del 2% - 9% de los tumores neuroepite-
liales.>**

La mayoria de los ependimomas se originan en el sis-
tema ventricular, predominantemente de localizacién in-
fratentorial, a nivel del cuarto ventriculo, seguido de la
médula espinal y supratentoriales.***Aproximadamente
un tercio de los ependimomas son supratentoriales y en
un grupo pequefio de casos no presentan continuidad con
el sistema ventricular.” Por lo tanto, su desarrollo extra-
ventricular es extremadamente raro. En cuanto a la edad
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Figura 1: Imagenes pre-operatorias. A-B-C: Resonancia magnética cerebral en secuencias T1 con administracién de gadolinio que muestran imagen circuns-
cripta de 40mm x 50mm x 60 mm, sdlido-quistica, de localizacion intra-axial extra-ventricular y realce mayormente homogéneo e intenso del componente s6-
lido. A) Plano axial donde se visualiza lesion en el giro frontal superior con leve edema perilesional generando discreto efecto de masa. B) Plano sagital que
muestra dicha lesién en giro del cingulo izquierdo con el componente el quistico que comprime y elonga el cuerpo calloso, colapsando ventriculo lateral ipsila-
teral. C) Plano coronal que evidencia desplazamiento de linea media de aproximadamente 5 mm.

Imagenes intra-operatorias. D) Posicionamiento del paciente en dectibito supino con fijacion en cabezal de Mayfield, con pines colocados en linea temporal su-
perior y base mastoidea respectivamente. Elevacion de la cabeza a 45 grados sobre el nivel del corazon, rotacion y alineacion del plano sagital paralelo al piso,
dejando el lado de la lesion orientado hacia arriba. E) Vista superior de durotomia del lado izquierdo y retraccion de duramadre sobre seno longitudinal superior,
exponiéndose el giro frontal superior derecho. F) Diseccion interhemisférica que evidencia la hoz cerebral, el seno longitudinal inferior y el componente quisti-
co de la lesion el cual se evacta por puncion-aspiracion. G) Delicada retraccion del hemisferio derecho para incision curvilinea de hoz cerebral. H) Se observa
ventana transfalcina que permite visualizar el giro frontal superior izquierdo y la reseccion de la lesion. 1) Exposicion del giro del cingulo izquierdo y de la exé-
resis microscopicamente completa del tumor.

DESCRIPCION DEL CASO

de aparicién, predominan en pacientes pedidtricos y adul-
3,458

tos jévenes, sin diferencias de distribucién segun el

sexo’. Su forma de presentacion clinica es inespecifica, las  Paciente de sexo masculino, de 16 afios de edad, sin an-

principales manifestaciones en orden de frecuencia son tecedentes patoldgicos de relevancia, que interconsulté a

hipertensién endocraneana, crisis comiciales, alteraciones  nuestro servicio por cefalea holocraneana de intensidad

410,11

visuales y trastornos motores. 8/10, asociada a vémitos y disminucién de la agudeza vi-

El objetivo de nuestro trabajo es reportar un caso de un  sual de 5 meses de evolucién.

paciente portador de un ependimoma cerebral de locali-
zacién atipica, intervenido quirtdrgicamente en el Servi-
cio de Neurocirugia del Hospital Petrona V. de Cordero.
Considerando, ademids, que el caso exigi6é la implemen-
tacién de un abordaje complejo y poco frecuente para su
exéresis completa.

Al examen fisico, paciente con examen neurolégico nor-
mal. Escala de Karnofsky: 90 puntos.

En el estudio de Resonancia Magnética (RM) de en-
céfalo se observé una lesion intra-axial extraventricular
frontal izquierda, localizada entre el giro frontal superior
y giro del cingulo. De aspecto sélido-quistico, de 40 mm
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Figura 2: Imagenes post-operatorias. A, B) Secuencia T1 de resonancia magnética (RM) en plano axial y sagital respectivamente, donde se evidencia reseccion
total del tumor. C) Secuencia T2 donde se observa huella de abordaje interhemisférico contralateral transfalcino y restitucion de tamafo, forma y posicion de
ventriculo lateral y estructuras anatémicas adyacentes. D, E, F) Hallazgos histopatoldgicos. Cortes histoldgicos con tincion de eosina-hematoxilina en la cual se
observa proliferacion neoplasica constituida por elementos de nicleos esféricos y citoplasma claro cuya disposicion es laxa y de baja densidad celular.

x 50mm x 60mm aproximadamente. El componente séli-
do se encontraba en relacién a los giros previamente men-
cionados y la porcién quistica posterior y profunda, elon-
gando el cuerpo calloso con distorsién de las cavidades
ventriculares supratentoriales. El componente sélido pre-
sentaba un aspecto discretamente heterogéneo en secuen-
cia T'1, isointensa respecto a la sustancia gris, con peque-
fias dreas de menor sefial en su interior y realce acentuado
y heterogéneo a la administracién de contraste paramag-
nético. En secuencia T2 se observé un granulado de iso-
sefial con dreas hiperintensas en su centro (Figura 1 A, B,
C). En RM de columna cervico-dorso-lumbo-sacra no se
observaron lesiones focales.

Se decidi6 conducta quirdrgica a través de un abordaje
interhemisférico contralateral transfalcino.

Técnica Quirdrgica

Paciente posicionado en decubito supino, fijacién con ca-
bezal de Mayfield, con pines localizados en linea tempo-
ral superior y base mastoidea. Realce del hombro homola-
teral a la lesion, con cabeza elevada a 45° respecto al térax
y lateralizada hacia la derecha, alineando el plano sagital
paralelo al piso, segun técnica (Figura 1 D).!*" Se reali-
za la marcacién superficial e incisién en herradura cen-
trada en la sutura coronal. Se procede a efectuar craneo-
tomia frontoparietal derecha, de 6 x 6 cm, situdndola dos
tercios por delante de la sutura coronal y un tercio por
detrds. Durotomia arciforme con base en seno longitudi-
nal superior, la cual se retrae con puntos de sutura, expo-

niendo el canal de trabajo interhemisferico (Fig.1 E). Se
diseca fisura interhemisférica, logrando por gravedad la
separacién de la cara medial del hemisferio derecho. Se
identifica la porcién quistica tumoral por debajo del seno
longitudinal inferior, la cual se evacdia por puncidn, per-
mitiendo asi el acceso al componente sélido (Figura 1 F).
Se realiz6 una pequefia ventana dural sobre la hoz del ce-
rebro para completar la reseccién tumoral en su totalidad
(Figura 1 G, H). Finalmente se realizé control endoscé-
pico para descartar lesién tumoral residual.

En ninguna etapa quirdrgica se ingresé a las cavidades
ventriculares, ya que se logré separar, en la etapa final, la
pared del quiste de las fibras elongadas, pero intactas, del
cuerpo calloso (Figura 1 I). En las imidgenes A, By C
de la figura 2, correspondientes al control imagenoldgico
postoperatorio, se evidencia la integridad del cuerpo ca-
lloso en las proyecciones axial, sagital y coronal.

Resultados Post-Operatorios

El paciente permanecié en Unidad de Terapia Intensiva
durante 72 horas hasta su alta hospitalaria, sin intercurren-
cias, ni déficit neurolégico.

Se realiza RM de encéfalo control a los 4 meses posto-
peratorio donde no se observé lesion tumoral residual, con
restablecimiento de la morfologia ventricular y de las fibras
del cuerpo calloso. Se repite RM del neuroeje confirmando
nuevamente la ausencia de lesiones extracraneales.

Los cortes histolégicos mostraron una proliferacion
neopldsica constituida por elementos de nucleos esféricos
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y citoplasma claro, cuya disposicién es laxa y de baja den-
sidad celular. Se realiz6 inmunomarcacién para GFAP,
EMA, CD99 y Ki 67. Se observé el siguiente patrén de
marcacién tumoral: GFAP ++, EMA -, CD99 +, Ki 67
1%. Lesion histopatoldgica compatible con Ependimoma

grado II OMS (Figura2 D, E, y F).

DISCUSION

En base a la informacién analizada en los diferentes ar-
ticulos, los hallazgos imagenolégicos y anatomopatolé-
gicos del caso presentado coinciden con lo relatado en
la literatura acerca de los ependimomas supratentoriales
extraventricualres. Son conocidos como tumores parti-
cularmente raros.»*® En general, los ependimomas pre-
dominan en nifios 14 y se localizan a nivel del cuarto ven-
triculo, aunque en adultos es més frecuente la localizacién
supratentorial y extraventricular.*

Algunos autores, tales como T. Hollon, V. Nguyen,
Mengmeng Wang, Rende Zhang han sugerido que los
ependimomas supratentoriales extraventriculares parecie-
ran tener peor prondstico que los de localizacién infraten-
toriales, ventriculares o espinales.*® Sin embargo, dado
que la mayoria de las investigaciones clinicas se han ba-
sado en estudios retrospectivos aplicados a una muestra
pequefia de casos, aun faltan estudios multicéntricos que
nos permitan conocer los resultados a largo plazo de este
tumor. Por otra parte, han sugerido que, en comparacién
con los ependimomas infratentoriales, los ependimomas
supratentoriales extraventriculares tienen menor riesgo de
diseminacién cerebro-espinal !

Desde el punto de vista histopatolégico es imprescindi-
ble la utilizacién de técnicas de inmunohistoquimica para
la correcta tipificacién del tumor ya que las caracteristicas
del mismo son ficilmente confundibles con otras entida-
des y su correcta graduacién tiene implicancias pronds-
ticas y terapéuticas.” Entre los principales diagnésticos
diferenciales incluidos en la literatura, se encuentran:
glioma angiocétrico, xantoastrocitoma pleomérfico, oli-
godendroglioma, glioblastoma, tumor neuroepitelial dis-
embrioplisico, ganglioglioma, astrocitoma pilocitico, me-
ningioma papilar y astroblastoma.

Se opté por utilizar este corredor quirdrgico ya que la
lesién presentaba expresion pial a nivel del surco del cin-
gulo izquierdo. Ademds, al permitirnos abordar en pri-

mera instancia el componente quistico y realizar el vacia-
miento del mismo, la porcién sélida tenderia a caer por
gravedad, logrando asi una mejor exposicién de la mis-
ma. Se descarté el corredor transcortical homolateral de-
bido a la existencia de mayor distancia entre la superficie
cortical y el tumor, evitando asi transgredir corteza y fi-
bras cerebrales.

La reseccién quirtrgica total se considera el tratamien-
to ideal para los ependimomas supratentoriales extra-
ventriculares."*’ Se debe intentar lograr la mayor resec-
cién posible para prolongar la sobrevida a largo plazo.
De acuerdo a estudios publicados recientemente, se reco-
mienda la radioterapia del lecho tumoral para el ependi-
moma anaplésico (grado III) independientemente del es-
tado de reseccién y para ependimomas de bajo grado si
la extirpacion fue incompleta.l En nuestro caso particu-
lar, dado que la reseccién fue completa y el grado histo-
légico correspondia al tipo II, segin la clasificacién de la
OMS, luego de la evaluacion interdisciplinaria con el ser-
vicio de Neuro-Oncologia, no fue necesario el tratamien-
to con radioterapia adyuvante.

Se cree que el grado histolégico y la reseccién tumoral
completa son potencialmente importantes como factores
prondsticos para los ependimomas supratentoriales extra-

ventriculares.»”

CONCLUSION

Los ependimomas supratentoriales extraventriculares son
neoplasias sumamente inusuales, cuyo diagndstico ima-
genolégico preoperatorio es dificultoso debido a su ex-
cepcionalidad. El grado histolégico constituye un impor-
tante factor prondstico, sin embargo, es necesario realizar
mayores estudios multicéntricos para conocer el compor-
tamiento a largo plazo.

La reseccién total se considera el tratamiento de primera
linea para mejorar el pronéstico y la sobrevida de los pa-
cientes. Por lo tanto, es imprescindible seleccionar aquel
abordaje que permita la mejor exposicién tumoral y favo-
rezca su exéresis completa. Para nuestro caso el abordaje
interhemisférico contralateral transfalcino fue el que nos
permitié lograr tal fin, ofreciéndonos un adecuado dngu-
lo de trabajo, con un corredor mds amplio y seguro al re-
ducir la retraccién cerebral y el dafio del parénquima ad-
yacente.
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COMENTARIO
Los autores presentan un interesante caso de una patologia frecuente pero de localizacién infrecuente como son los
ependimomas a nivel supratentorial y extraventricular. La presentacion del caso muestra una muy buena resolucién
utilizando una via de abordaje microquirtrgica interesante: el corredor interhemisférico contralateral. Este abordaje
fue publicado por primera vez por Atul Goel el 1995. Posteriormente, fue popularizado por la escuela quirurgica del
Instituto Barrow de Robert Spetzler y mis recientemente por Michael Lawton. Tiene la finalidad de reducir la retrac-
cién cerebral al optimizar los dngulos de visién del microscopio y utilizar la gravedad como ayuda, muchas veces evi-
tando el uso de retractores. Este tipo de abordajes muestran la elegancia y versatilidad de la microcirugia para la reso-
lucién de patologias complejas.

Juan Santiago Bottan

Hospital Pedro de Elizalde, CABA

COMENTARIO

El trabajo resalta la trascendencia del ependimoma supratentorial en el adulto por su menor frecuencia que en el nifio
y la utilidad del abordaje interhemisférico contralateral transfalcino. Ambas consideraciones merecen un comentario
por separado.

En relacién al primer aspecto, el oncoldgico, debemos considerar que lo mis relevante en cuanto a diagnéstico, pro-
néstico y tratamiento en los ependimomas supratentoriales surge de los nuevos conceptos reflejados en la 42 Edicién
Revisada de la Clasificacién WHO 2016, con la inclusién de una nueva entidad de variante genéticamente definida
conocida como Ependimoma RELA fusién positiva (técnica FISH). Mds alld de su frecuencia francamente predomi-
nante en nifios sobre adultos, define un rasgo importante de la enfermedad que es la presencia de este marcador mo-
lecular por ahora, exclusivo sélo en las localizaciones supratentoriales respecto de las localizaciones en fosa posterior
y las espinales. De esto surge otra conclusién muy importante: los ependimomas RELA fusién positiva corresponden
a GII y III de la clasificacién de la WHO (2016) y no hay registros hasta la actualidad de deteccién de este marcador
molecular en ependimomas de GI. Se plantean asi algunos cuestionamientos. Es imprescindible en el diagnéstico de
los ependimomas supratentoriales determinar la positividad del marcador molecular RELA vy el grado histolégico de
estos tumores es de mal prondstico, por lo tanto, considerar siempre adyuvancia independiente del margen de resec-
cién tumoral.

El otro aspecto a comentar en este trabajo son las ventajas y limitaciones del abordaje interhemisférico contralateral
transfalcino (AICT).

Se considera que el AICT proporciona ventajas quirtrgicas para acceder a lesiones profundas de linea media ya que
nos permite una diseccién y retraccién mejoradas por la gravedad, un dngulo de trabajo més amplio con visualizacién e
iluminacién microscépica mds eficiente y ergondmica, y una perspectiva de visualizacién mds adecuada de los punteros
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de neuronavegacién. Mis alld de todas las ventajas, debemos preguntarnos cémo, dénde y cuindo utilizar esta técnica
para no tropezarnos con dificultades dificiles de resolver.

El primer punto de vista en cuestién es que en cualquiera de los abordajes del “llamado corredor natural” interhemis-
férico sea ipsilateral (AIIT) o contralateral (AICT), debemos observar el concepto de que el standard de oro en la di-
seccién es no sacrificar las venas que drenan en el seno longitudinal para disminuir las consecuencias mérbidas de este
tipo de lesiones vasculares en regiones elocuentes, y que el tipo de abordaje quirdrgico no lo soluciona completamente.

Es una técnica que requiere una curva de aprendizaje cuidadosa que se inicia con conocer con exactitud cudl es la po-
sicién quirdrgica adecuada del paciente en este abordaje. Entrenamiento en laboratorio para conocer una anatomia
compleja. Disponer de recursos técnicos necesarios como drenaje espinal continuo, instrumental localizador de neuro-
navegacion, punteros de neuronavegacién con geometria angulada ya que la profundidad de la lesién a tratar y el borde
superior de la craneotomia podrian ser un obstdculo de visualizacién del mismo.

Tal vez la exposicién de las regiones peritrigonales y periaitriales debido a su localizacién profunda, sobre todo en he-
misferio dominante, sean las topografias mds electivas para este tipo de abordaje. La bibliografia disponible hace refe-
rencia a su utilidad en lesiones extraaxiales o con expresién cortical como los meningiomas, tumores del atrio del ven-
triculo lateral que podrian exponerse con esta técnica a través de un abordaje posterior interhemisférico transcingular
(corteza pre cuneal ¢ del istmo del giro cingular) con minima retraccién. Las MAV y cavernomas de la regién parie-
tooccipital profunda habitualmente se resecaban por un AII'T con un dngulo de visién paralelo y con limitaciones a la
visualizacién de los margenes laterales de la lesién. Hoy ya son muchas las publicaciones que nos indican que el mejor
acceso a estas lesiones vasculares es el AICT que nos facilita convertir ese dngulo de visién paralelo en uno perpendi-
cular y nos permite visualizar de frente todos los mdrgenes lesionales.

El autor del comentario de este trabajo presenté un trabajo sobre abordaje transcingular interhemisferico ipsilateral
en donde se incluy¢ la reseccion de un meningioma intraventricular (atrio) y un cavernoma por via AIIT en donde co-
mentamos que, si bien no hubo morbilidad agregada por la técnica, el abordaje AICT en el caso del cavernoma nos hu-
biera ofrecido mejor perspectiva de diseccién.

En conclusién, es una técnica compleja pero excelente cuando conocemos sus indicaciones, y que requiere observar
con rigor académico el concepto de contar con entrenamiento y recursos técnicos imprescindibles a la hora de su eje-

cucién.
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