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Ependimoma

INTRODUCCION

Este folleto trata sobre el ependimoma, un tumor
primario del sistema nervioso central (SNC), es decir,
que se origina en el cerebro o la médula espinal y pocas
veces se extiende a otros organos’.

Los ependimomas surgen a partir de las células
ependimarias, que forman el revestimiento de los
espacios del liquido cefalorraquideo (LCR) en el SNC.
Los ependimomas se pueden formar en cualquier parte
del SNC, pero a menudo se producen en el cerebelo y
la médula espinal*’. En ocasiones, los ependimomas
pueden propagarse a través del LCR a otras zonas del
cerebro, la médula espinal o ambas.

[ Fluido cerebroespinal

Médula espinal

©2014 Terese Winslow LLG

El liquido cefalorraquideo (LCR, que se muestra en azul) esta formado por
tejido que recubre los ventriculos (espacios huecos) del cerebro. Circula dentro
y alrededor del cerebro y de la médula espinal para ayudar a protegerlos de
lesiones y suministrar nutrientes (cancer.gov).
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SUBTIPO DE TUMOR

La Organizacion Mundial de la Salud (OMS) clasifica
los tumores primarios del SNC en diferentes tipos. Los
ependimomas se clasifican en cinco subtipos. Son:

* Subependimoma
* Ependimoma mixopapilar
* Ependimoma clésico
— Ependimoma de células claras
— Ependimoma papilar
— Ependimoma tanicitico
* Ependimoma con fusion positiva del gen RELA
* Ependimoma anaplasico (es decir, canceroso)

En anos recientes, los investigadores han aprendido
mucho sobre los subtipos de ependimoma, en gran
medida gracias a los avances en las pruebas genéticas
(también denominadas pruebas moleculares). Han
descubierto que estos subtipos son diferentes y suelen
requerir diferentes tratamientos’. Los investigadores
siguen identificando nuevos subtipos®’. En el futuro, este
conocimiento puede conducir a nuevas terapias basadas
en el subtipo de tumor®’.

UBICACION DEL TUMOR

La localizacion de un tumor estd asociada a los sintomas
que puede presentar una persona, ya que los lébulos

del cerebro y la médula espinal controlan diferentes
funciones, como el pensamiento y el razonamiento,

el lenguaje, la vision, la audicion, el movimiento, la

sensibilidad y el control de la vejiga y de los intestinos.

En ninos, la mayoria de los ependimomas se producen
cerca o en el cerebelo'?, la parte del cerebro que controla
el equilibrio y el movimiento. Se estima que hasta el 90 %
de los ependimomas en nifios surgen en el cerebro®!°. Por
el contrario, los ependimomas en la columna vertebral
son mas comunes en adultos'®, Aproximadamente

el 75 % de los ependimomas en adultos son tumores
espinales®°. Es importante comprender que no todos los
ependimomas que surgen del cerebelo o de la médula
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EPENDIMOMA

espinal se comportan de la misma manera o necesitan el
mismo tratamiento, ya que los tumores de diferentes grados

y subtipos pueden ocurrir en la misma ubicacion.

GRADO DEL TUMOR

La OMS emplea un sistema de clasificacion con una escala
para los tumores cerebrales que va del I al IV; el grado I es

el mas leve y el grado IV es el mas grave. El grado describe
en qué medida las células tumorales se parecen a las células
sanas o a las anormales y con qué rapidez es probable que el
tumor crezca y se disemine?’. Las células tumorales de grado
1y grado 1I se parecen mas a las células normales y tienden a
crecer mas lentamente que los tumores de grados III y IV.

Células ependimarias

Los ependimomas se clasifican en grados de 1 a IIT**.
La clasificacion del tumor es importante porque ayuda al
médico a elegir las mejores opciones de tratamiento. La
clasificacion de la OMS para el ependimoma es*:

Grado I
¢ Subependimoma
* Ependimoma mixopapilar

Grado 11

* Ependimoma clasico
— Ependimoma papilar
— Ependimoma de células claras
— Ependimoma tanicitico

* Ependimoma con fusion positiva del gen RELA

Grado III
* Ependimoma anapldsico
* Ependimoma con fusion positiva del gen RELA
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Los investigadores buscan encontrar mejores formas

de definir las caracteristicas que diferencian a un
ependimoma de grado II de un ependimoma de grado
III%. Por ejemplo, el subtipo con fusién positiva del gen
RELA puede ser un tumor de grado II o de grado III. En
la actualidad, no estd claro como afectan las diferencias
entre los ependimomas de grados I y III el pronostico
(probabilidad de recuperacion) del paciente®.

Determinar el subtipo de ependimoma, asi como
su localizaciéon y grado, puede ayudarlo a fomar
decisiones de tratamiento mds informadas.

INCIDENCIA

Los ependimomas son relativamente poco comunes
y representan menos del 2 % de todos los tumores
cerebrales y otros tumores del SNC'12,

Los ependimomas pueden presentarse tanto en

ninos como en adultosl,2, pero ocurren con mayor
frecuencia en nifios®. Los ependimomas representan
aproximadamente el 9 % de todos los tumores cerebrales
infantiles y otros tumores del SNC"'*. Si bien la edad
media de diagnostico es de 4 afos, entre el 25 % y el 40 %
de los pacientes tiene menos de 2 anos*'’. La incidencia,
que hace referencia a la frecuencia con la que aparece una
enfermedad, desciende entre los preadolescentes y los
adolescentes®. Los ependimomas ocurren ligeramente
mads en hombres que en mujeres®. Ocurren mas
comunmente en personas blancas y no hispanas'.

Se estima que 1,430 personas son diagnosticadas
con ependimoma cada ano en los EE. UU.'.

Se estima que 13,294 personas viven con
ependimoma’.
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EPENDIMOMA

CAUSAS

Al igual que con otros tipos de tumores cerebrales,
se desconoce la causa exacta de la mayoria de los

ependimomas*!’

. Los investigadores han identificado
anomalias en los genes de varios cromosomas que podrian
influir en el desarrollo de los tumores del SNC. Pero aun
se desconoce qué hace que las células del SNC normales se

transformen en células tumorales anormales'®.

Existen ciertos factores de riesgo que pueden aumentar las
probabilidades de que una persona desarrolle un tumor
cerebral o del SNC. Los factores de riesgo no son los
causantes directos del desarrollo del tumor, pero a menudo
influyen en su desarrollo. Esto explica por qué algunas
personas con muchos factores de riesgo nunca desarrollan
un tumor, mientras que otras que no tienen ningun factor

de riesgo si lo hacen.

Un factor de riesgo conocido para el desarrollo del
ependimoma es un sindrome de cancer hereditario
denominado neurofibromatosis tipo 2%!". Sin embargo, las
personas que heredan los cambios genéticos que causan
la neurofibromatosis tipo 2 no heredan ependimoma, lo
que significa que el riesgo de desarrollar el tumor no se
transmite a los familiares. Solo un ntimero reducido de
pacientes padece este sindrome canceroso que aumenta
sus probabilidades de desarrollar ependimoma, y no
todos los pacientes con este sindrome llegan a desarrollar
ependimoma.

SINTOMAS

Al igual que con otros tumores primarios del SNC, los
sintomas asociados con el ependimoma a menudo dependen
de la ubicacion del tumor en el cerebro o la columna
vertebral'. Cada persona experimentard sintomas inicos o

diferentes debido a la diferencia en la ubicacion del tumor.

A menudo, un ependimoma bloquea el flujo normal

del LCR, lo cual puede aumentar la presion sobre el
cerebro® (también llamada hidrocefalia) o interrumpir
las conexiones entre las células cerebrales normales. Los
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sintomas comunes pueden incluir dolores de cabeza

o hidrocefalia; nauseas y vomitos; mareos; cambios

en la vision; convulsiones; cambios de personalidad;
debilidad o entumecimiento y hormigueo en un lado del
cuerpo; ademads de problemas cognitivos relacionados
con el pensamiento, el aprendizaje, la concentracion, la

LOBULO PARIETAL

orientacion corporal
lectura
sensacion

resolucion de problemas y la toma de decisiones'?.
reconocer la derecha

inteligencia
resolucién de problemas
lectura
expresion oral
lenguaje y laizquierda
sensacion
LOBULO OCCIPITAL
visién
' percepcion del color

LOBULO TEMPORAL

comportamiento
inteligencia equilibrio
memoria coordinacion
movimiento

. control muscular
audicion MEDULA ESPINAL

respiracion
temperatura corporal
digestion
deglucion
suefio

Un tumor en la columna puede causar dolor de espalda o
de cuello; entumecimiento y debilidad en los brazos, las
piernas o el tronco; dificultad para caminar; y problemas
para controlar los intestinos y la vejiga"2.

El alivio de los sintomas serd una parte del plan
de cuidados y tratamiento.

DIAGNOSTICO

Los médicos utilizan distintos tipos de estudios para
detectar un tumor cerebral o de la médula espinal, asi
como determinar su tipo y ubicacion®. Estos estudios
suelen hacerlos varios especialistas y proveedores que
forman parte del equipo de atencion médica.

DISTINTOS ESTUDIOS

Después de obtener un historial médico exhaustivo del
paciente (o del cuidador en el caso de un nifio pequefio),
el médico realizard un examen fisico’. Un examen
neurologico evaltia los movimientos oculares, la vision,
la audicion, el equilibrio, la coordinacion y los reflejos
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EPENDIMOMA

de un paciente, asi como sus habilidades cognitivas, tales
como la conciencia, la atencion, el habla, el lenguaje, la
memoria y el juicio. Este estudio se emplea para ayudar a
determinar qué parte del cerebro o la columna vertebral
esta afectando el tumor.

Estos estudios seran realizados por un neurdlogo,

meédico especializado en el diagnostico y tratamiento de
enfermedades y trastornos del SNC; un neurocirujano,
médico especializado en la cirugia de tumores del SNC;
un oncologo o neurooncologo, médico que se especializa
en el tratamiento de pacientes con tumores del SNC; o un
neuropsicologo, psicologo especializado en comprender la

relacion entre el cerebro y el comportamiento.

Lo primero que se pide es una tomografia computarizada
(TC), una forma de diagnostico por imagen, ya que es muy
atil para identificar caracteristicas importantes del tumor,
como la hidrocefalia?.

La prueba de preferencia para seguir evaluando los tumores
cerebrales y de la columna vertebral, como el ependimoma, es
la imagen por resonancia magnética(IRM), ya que muestra
una imagen mas detallada del cerebro, la columna vertebral

y el tumor que una tomografia computarizada (TC)*'°. Estos
estudios por imagen se pueden utilizar con o sin contraste
(gadolinio), que es un colorante que hace que las imagenes
escaneadas sean mds claras'®. El médico puede querer hacer
una IRM de la columna vertebral si se cree que el tumor esta
en la columna o para saber si el ependimoma se ha propagado
desde el cerebro al LCR y a la columna vertebral.

Un paciente esta siendo preparado para una TC.
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Es posible que el médico recomiende una puncion lumbar,
también llamada "Spinal Tap"para hallar células tumorales
dentro del liquido cefalorraquideo (LCR)*. Una puncion
lumbar se realiza solo después de liberar la presion en el
cerebro una vez que el tumor es extraido mediante cirugia.

Aunque los estudios de imagenes pueden darle al médico
una idea fundamentada del tipo de tumor, se necesita

una biopsia o reseccion quirtrgica para confirmar el
diagnostico®. En una biopsia, el neurocirujano extirpa
quirdrgicamente una pequena parte del tejido tumoral para
enviarlo a un patclogo o neuropatologo, que esté capacitado
para identificar enfermedades del SNC. El neuropatdlogo
examina la muestra bajo el microscopio para determinar el
tipo y el grado del tumor. Estos resultados se incluyen en
el informe de patologia que se envia al neurocirujano y al
resto del equipo de atencion médica.

El neurocirujano puede extirpar una parte mas grande
del tumor para enviarla a pruebas de patologia. A esto
se le conoce como una reseccion quiriirgica. Se puede
realizar una biopsia como procedimiento separado o
como parte de una reseccion quirtrgica. La reseccion
quirtrgica puede ser completa (también llamada
reseccion macroscopica total)'®, si se extirpa todo el
tumor visible de manera segura, o incompleta (también
llamada reseccion parcial o subtotal), si no es posible
extirpar el tumor por completo de manera segura.

No todos estos estudios se utilizaran para todos los
pacientes. El médico puede valorar los siguientes factores
a la hora de elegir qué pruebas diagnosticas utilizar:

¢ Tipo de tumor que se sospecha

* Signos y sintomas

* Edad y estado de salud general

* Resultados de otros estudios médicos

Los médicos utilizan cada vez mas estudios genéticos
para identificar el subtipo de ependimoma. Los estudios
pueden incluir un analisis de sangre ademas de pruebas
genéticas del tumor. Si la muestra del tumor se envia a un
laboratorio especializado en estudios genéticos, el médico
recibira un informe con los resultados correspondientes.
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EPENDIMOMA

Conocer el subtipo de tumor sera de ayuda para el médico
para elegir las mejores opciones de tratamiento.

ESTADIFICACION DEL TUMOR

Una vez concluidos los estudios diagnésticos, el médico
puede determinar el estadio del tumor. La estadificacion es
una forma de describir donde se encuentra el tumor, si se
ha diseminado o a donde, y si esta afectando otras partes del
SNC o del cuerpo®>*. Conocer el estadio del tumor ayudara
a determinar las mejores opciones de tratamiento e incluso
puede ayudar a predecir el pronéstico de un paciente.

Aunque no existe un sistema oficial de estadificacion para
el ependimoma, el tumor se puede clasificar segun el
lugar donde se encuentre de la siguiente manera*'*:

Un tumor supratentorial crece por encima del cerebelo.
Un tumor infratentorial crece en el cerebelo o el tronco
encefalico.

Un tumor espinal crece en la médula espinal.

Algunos ependimomas son capaces de diseminarse desde
su ubicacion original en una de estas partes del SNC a otra.

Hable con su médico sobre la realizacion de
estudios genéticos, ya que aln no se consideran
dentro del "tfratamiento estdndar".

TRATAMIENTO

En general, las opciones de tratamiento actuales (a las que
se suele denominar tratamiento estdndar) para el ependimoma
son la cirugia, la radioterapia y, en determinadas situaciones,
la quimioterapia’.

Sin embargo, los diferentes subtipos pueden tratarse de
marnera diferente’. Muchos pacientes no necesitaran
tratamiento adicional mas alld de la cirugia, segun el subtipo
de tumor y siempre que se extirpe todo el tumor. Por ejemplo,
un subependimoma puede curarse solo con cirugia y
normalmente no reaparece si se extirpa por completo'®. Si un
paciente con ependimoma necesita mas tratamiento después
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de la cirugia, éste seria radioterapia o quimioterapia. Sin
embargo, no estd demostrado el papel de la quimioterapia y
aun se encuentra en fase de estudio?*?. Por el momento, la
quimioterapia suele limitarse al tratamiento de nifios muy

pequenios y algunos adultos con un tumor recidivante**2.

Las opciones de tratamiento se basan en lo siguiente"**:

¢ El tamarnio, el subtipo, el grado y la ubicacion del tumor.

* En qué partes del cerebro o la columna vertebral se
encuentra el tumor.

* Sintomas actuales causados por el tumor.

¢ Si el tumor ha invadido otras partes del cerebro o la
columna vertebral.

* Posibles efectos secundarios del tratamiento.

¢ La salud general, la edad y las preferencias del paciente.

CIRUGIA

Someterse a una cirugia para extirpar el tumor es
un primer paso importante en el tratamiento del
ependimoma’. Los objetivos de la cirugia son extirpar
la mayor cantidad posible del tumor y confirmar el

diagnostico con una muestra de tejido para biopsia*®.

Las investigaciones sugieren que el pronostico de

un paciente es mejor cuando se extirpa de manera
segura todo el ependimoma visible para el ojo del
neurocirujano y en la resonancia magnética*®. En otras
palabras, cuando se realiza una reseccion macroscopica
completa. Si bien el objetivo es extirpar completamente
el tumor, algunos ependimomas no se pueden extirpar
por completo debido a su ubicacion®’. Si ese es el caso,
entonces se realizara una reseccion subcompleta o
parcial'® para extirpar parte del tumor y obtener una
muestra de tejido para confirmar el diagnostico.

Gracias a los recientes avances médicos, hay muchas
herramientas para que el neurocirujano pueda extirpar
quirargicamente el tumor?. Algunas herramientas son
el mapeo cerebral, programas informaticos especiales,
tintes especiales e instrumentos diminutos.

Entre los efectos secundarios mas comunes de la cirugia
se incluyen dolor en el cuero cabelludo, hinchazén,
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EPENDIMOMA

cicatrices y dolores de cabeza'®. Los efectos secundarios
mas graves pueden incluir danos neurologicos o nerviosos,
hemorragias, infecciones, derrames cerebrales, convulsiones,

paralisis muscular y problemas de cicatrizacion de heridas*S.

Una complicacion poco frecuente, principalmente en

nifios con tumores localizados en el cerebelo, es el sindrome
de mutismo cerebeloso, también llamado sindrome de la

fosa posterior®. Los sintomas incluyen pérdida del habla

y del equilibrio, rigidez muscular, fatiga y cambios de
personalidad. No esta claro por qué ocurre este sindrome. En
muchos nifios, los sintomas desaparecen rapidamente, pero

otros pueden tener los sintomas anos después de la cirugia®®.

Transcurridos unos dias de la cirugia, se realizara una
resonancia magnética cerebral para determinar la cantidad
de tumor que queda en el cerebro, en caso de que quede
alguno'®. Si el tumor es medular, se realizard una resonancia
magnética de la columna vertebral después de la cirugia con
el mismo fin. La cantidad de tumor residual o remanente
ayudard al médico a hacer recomendaciones para un
tratamiento adicional.

El tratamiento adicional dependera de lo siguiente®”:
La cantidad de tumor extirpado.
La edad del paciente.
Si el tumor se ha diseminado.

En el caso de una reseccion subtotal, el neurocirujano puede
recomendar una segunda cirugia para tratar de extirpar

el resto del ependimoma*'®. En los ninos, a menudo se
realizan cirugias por etapas®. El neurocirujano extirpara
parte del tumor durante la primera cirugia, a la que seguira
quimioterapia o radioterapia para reducir el tamario del
tumor. Después de varios meses, el neurocirujano realizara

una segunda cirugia para extirpar cualquier residuo tumoral.

Para obtener mas informacion, lea el folleto de cirugias
de la ABTA.

Es importante examinar los beneficios y los
riesgos de la cirugia, asi como otras opciones de
fratamiento.
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RADIACION

Si el tumor no se puede extirpar quirdrgicamente o

solo se extirpa una parte, el médico puede recomendar
radioterapia para retardar o detener el crecimiento del
ependimoma?’. La radioterapia usa rayos muy enfocados
y de alta energia para destruir las células tumorales que
permanecen en el cerebro®. El médico que se especializa
en recetar radioterapia es el oncologo radioterapeuta.

El tipo mas comun de radiacion utilizada para tratar
tumores cerebrales se conoce como radioterapia de
haz externo o RHE?. Existen diferentes métodos de
RHE, pero en todos ellos se utiliza una maquina para
administrar la radiacion a través de la piel directamente
al tumor?®. Estos incluyen:

* Radioterapia convencional

* Radioterapia de intensidad modulada

¢ Terapia de protones

* Radiocirugia estereotactica

* Radioterapia conformada tridimensional

Todas estas técnicas aplican una dosis precisa de
radiacion al tumor y limitan la cantidad de radiacion al
tejido cerebral sano circundante?'. La reduccion de la
exposicion a la radiacion podria generar menos efectos
secundarios derivados del tratamiento.

Algunos médicos creen que todos los pacientes con
ependimoma de bajo grado (grados I y II) deben recibir
radiacion, sin importar la cantidad de tumor que se extirpe

Paciente recibiendo radioterapia dirigida mientras utiliza una mascara
personalizada para estabilizar la cabeza durante el tratamiento.
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durante la cirugia®. Pero, en general, las recomendaciones para
la radioterapia se basan en varios factores, entre ellos el tipo
de cirugia que ha tenido un paciente y el grado del tumor®.

En el caso de los pacientes a los que se ha practicado una
reseccion macroscopica completa de un ependimoma
cerebral de grados I o II que no se ha diseminado, los
expertos de la National Comprehensive Cancer Network
(NCCN) sugieren que los médicos consideren la posibilidad
de realizar una RHE'S. Sin embargo, en el caso de un tumor
supratentorial que haya sido extirpado por completo, al
paciente se le puede hacer un seguimiento minucioso. Esto
se conoce como observacion, y puede ser una buena opcion
segun el tumor especifico. La observacion implica regresar

a la clinica y repetir el examen neurolégico y una o mas
pruebas, como resonancias magnéticas, a lo largo del tiempo
para controlar el comportamiento del ependimoma. Un factor
importante en la eleccion de la observacion es determinar si
los beneficios del tratamiento superan los posibles efectos
secundarios. En nifios, todos los ependimomas de grado III,
asi como todos los ependimomas de grados I1 y III que se
desarrollen cerca del cerebelo deben recibir RHE*%.

En cuanto a los tumores medulares, los expertos de la
NCCN recomiendan la observacion a los pacientes a los que
se haya practicado una reseccion macroscoépica completa de
un ependimoma de grado I o II que no se haya diseminado'®.

Sin embargo, en nifios con ependimoma mixopapilar, la
RHE puede ser una mejor opcion que la observacion.

Esto es asi porque un ependimoma mixopapilar, aunque

se considera de grado I con un prondstico favorable,

puede crecer mas rapidamente en nifos y tener una peor
evolucion®. Los estudios sugieren que la radioterapia
después de la cirugia para el ependimoma mixopapilar
puede controlar mejor la enfermedad y evitar que progrese.
En adultos con ependimoma mixopapilar, incluso si se
obtuvo una reseccion completa, si se rompio la capsula del
tumor, las posibilidades de que el tumor regrese pueden ser
mayores y puede ser recomendable la irradiacion?~.

Tanto para los ependimomas cerebrales como para los
espinales, los expertos de la NCCN sugieren realizar
RHE a los pacientes cuyo tumor de grados I o II no se
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extirpd por completo y a los que se sometieron a una
reseccion total de un ependimoma de grado III que no
se ha diseminado'®. Si alguno de estos tumores se ha
diseminado, independientemente del grado, se puede
recomendar la radiacion dirigida a todo el cerebro y

la columna vertebral, que se conoce como radioterapia
craneoespinal.

Existe cierta preocupacion por el uso de la radioterapia
en nifilos menores de 3 afos, ya que la irradiacion del
SNC puede interferir en el crecimiento y el desarrollo
del nifio. Sin embargo, los ensayos clinicos en marcha
sugieren que la radioterapia es segura y eficaz incluso

para nifos muy pequefios con ependimoma®?!?7,

Por lo general, la radioterapia se administra en una
serie de tratamientos a lo largo de varias semanas,
llamados fracciones>*®. Al espaciar los tratamientos, se
consigue que penetre en el cuerpo suficiente radiacion
para destruir el tumor, al tiempo que se da tiempo a las
células sanas para recuperarse.

Cada persona experimenta efectos secundarios distintos
de la radioterapia. Los efectos secundarios mas
frecuentes incluyen edema (hinchazon del cerebro o de
la columna vertebral cerca del tumor), fatiga (cansancio
extremo incluso después de dormir), reacciones cutaneas
leves, irritacion de la boca, pérdida de cabello, nauseas,
diarrea y problemas cognitivos y neurologicos**. La
mayoria de estos efectos secundarios desaparecen una
vez finalizado el tratamiento. Pero algunas personas
también tienen efectos secundarios a largo plazo que
pueden incluir problemas con el crecimiento, bajos
niveles hormonales, pérdida de audicion y dificultades
de aprendizaje®. Para obtener mas informacion, lea los
folletos de la ABTA sobre radioterapia convencional,
terapia de protones y radiocirugia estereotactica.

Converse con su médico sobre los diferentes
fipos de radioterapia y sobre cudl podria ser el
correcto para usted.
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QUIMIOTERAPIA

La quimioterapia utiliza sustancias quimicas potentes, o
farmacos, para detener o frenar el crecimiento de las células
tumorales”. Se puede administrar de manera intravenosa
(IV) en una vena, por lo general en el brazo, o mediante

una pastilla. La quimioterapia se utiliza para destruir
cualquier célula tumoral remanente después de la cirugia

o radioterapia o para tumores que reaparecen después del
tratamiento inicial y no pueden tratarse de nuevo con cirugia
o irradiacion. La receta un oncélogo o un neurooncologo.

Paciente recibiendo quimioterapia.

Los farmacos que se utilizan actualmente en
quimioterapia para tratar el ependimoma incluyen
cisplatino, carboplatino, ciclofosfamida y etopdsido y
temozolomida combinada con lapatinib (una terapia
dirigida), entre otros®!®*. A menudo se recomienda mds
de un medicamento de quimioterapia a la vez porque
atacan el tumor de diferentes maneras y pueden ser mas
eficaces cuando se usan en combinacion®?’. Los farmacos
de quimioterapia utilizados para tratar los tumores del
SNC estéan siendo evaluados constantemente con el fin de

desarrollar otros o nuevos enfoques para utilizarlos*’.

En general, el uso de la quimioterapia para el tratamiento
del ependimoma se reserva para los adultos con tumor
recurrente cuando la cirugia y la irradiacion posteriores
ya no son opciones para ninos muy pequenos en vez de la
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radioterapia®***. Si quedan restos de tumor después de
la quimioterapia, los pacientes pueden someterse a una
cirugia de revision para extirpar cualquier remanente

de tumor®. De manera similar, los nifios mayores a los
que se les ha extirpado los tumores parcialmente pueden
beneficiarse de la quimioterapia, seguida de una cirugia
de revision e irradiacion. Los investigadores contintian
estudiando diferentes formas de usar la quimioterapia
antes, durante o después de la radioterapia®.

La quimioterapia convencional ha sido considerada
por muchos como poco eficaz en el tratamiento del
ependimoma, pero esta opinion puede estar cambiando

con base en las nuevas investigaciones.

La quimioterapia se suele programar para un nimero
especifico de ciclos administrados durante un periodo
establecido”. Los efectos secundarios habituales de

la quimioterapia incluyen fatiga, riesgo de infeccion,
nauseas y vomitos, caida del cabello, pérdida de apetito
y diarrea. Los efectos secundarios, que pueden depender
de la dosis administrada, suelen desaparecer al finalizar
el tratamiento.

Para obtener mas informacion, lea la guia informativa
sobre quimioterapia de la ABTA.

CUIDADOS PALIATIVOS

El ependimoma y sus tratamientos causan sintomas
fisicos y efectos secundarios’. Aliviar estos sintomas

y los efectos secundarios es una parte importante del
tratamiento de apoyo, a veces denominado cuidados
paliativos. Los cuidados paliativos son para cualquier
persona, independientemente de su edad o del tipo

y el estadio del tumor. Deben iniciarse poco después
del diagndstico para obtener mejores resultados. Las
personas que reciben cuidados paliativos suelen tener
sintomas menos graves, disfrutan de una mejor calidad
de vida y estan mas satisfechas con el tratamiento®’.

Los cuidados paliativos pueden incluir medicamentos,
cambios nutricionales, técnicas de relajacion y apoyo
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emocional y espiritual®’. Por ejemplo, los mismos farmacos
que se usan para tratar la epilepsia pueden recetarse para
controlar las convulsiones causadas por el ependimoma®.
Estos incluyen medicamentos antiepilépticos y
anticonvulsivos, como levetiracetam, lacosamida, fenitoina
y carbamazepina. Se pueden utilizar corticoides para
reducir el edema que en ocasiones provocan el tumor o

los tratamientos y que puede causar dolor o empeorar los
sintomas neurologicos. El esteroide mas utilizado es la
dexametasona. Los medicamentos antieméticos previenen
los vomitos y ayudan a controlar las nauseas causadas por
el tumor o por la irradiacion o la quimioterapia.

El uso de estos farmacos para tratar los sintomas suele
formar parte de la atencion prestada por el mismo equipo
de atencion médica que se ocupa del tratamiento del
tumor. Sin embargo, a veces la referencia a un especialista
en cuidados paliativos es beneficiosa para controlar

sintomas como un dolor persistente o las nauseas.

PregUntele a su médico qué terapias pueden
usarse para tratar sus sinfomas y efectos
secundarios.

ENSAYOS CLINICOS

Los ensayos clinicos brindan a las personas la
oportunidad de someterse a pruebas y tratamientos nuevos
o experimentales (lo que significa que atn no se han
probado) antes de que estén disponibles para todos. No
obstante, existe el riesgo de que el tratamiento en estudio

no funcione o tenga efectos secundarios graves®.

Entre los farmacos que se estan probando para el
tratamiento del ependimoma en ensayos clinicos se
encuentran las terapias dirigidas y las inmunoterapias'’.

Las terapias dirigidas hacen referencia a los medicamentos
que actian sobre ciertas proteinas que ayudan a que

el ependimoma de alto grado crezca y sobreviva®. A
diferencia de la quimioterapia, que puede destruir todas
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las células, la terapia dirigida es mas precisa y destruye
células tumorales especificas que tienen una proteina
anormal especifica.

Las inmunoterapias hacen referencia a farmacos que
consiguen que el propio sistema inmune del cuerpo
combata el tumor.

Algunos ensayos clinicos se centran en encontrar nuevas
formas de paliar los sintomas y los efectos secundarios®.
Otros se centran en nuevos medicamentos y combinaciones
de tratamiento especificamente para tumores recurrentes®.

Las personas que quieren unirse a un ensayo clinico
deben ser voluntarias y cumplir con ciertas reglas llamadas
criterios de elegibilidad, como tener un tipo especifico

de tumor o no haber hecho un tratamiento con una
determinada terapia. Para obtener mas informacion, lea

la guia informativa sobre ensayos clinicos de la ABTA.

Converse con su médico para saber si un
ensayo clinico es una buena opcién para usted
o su hijo. Mds del 60 % de los nifos con cdncer
reciben tratamiento en ensayos clinicos?.

SEGUIMIENTO

Luego del tratamiento del ependimoma, los pacientes
deben reunirse de forma periodica con su equipo de
atencion médica para hacer lo siguiente®®:

» Controlar los efectos secundarios en curso.
e Comprobar si el tumor ha regresado.

* Vigilar la salud general.

Las visitas de seguimiento pueden incluir la realizacion
de una historia clinica y una exploracion fisica, una
resonancia magnética del cerebro o la columna vertebral
y otras pruebas médicas®®. Las resonancias magnéticas
se realizan en mayor medida durante los primeros

anos después del tratamiento y con menos frecuencia a

medida que pasa el tiempo.
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Por lo general, a los pacientes se les examina cada tres o
cuatro meses durante los tres primeros afnos, y después
cada cuatro o seis meses durante de tres a cinco anos'®.
Sin embargo, pueden ser necesarias visitas con mayor
frecuencia para aquellos pacientes con tumores de grado
111, que estén recibiendo irradiacion o quimioterapia, o
que hayan finalizado estos tratamientos recientemente.
Después de cinco anos, se suelen recomendar resonancias

magnéticas anuales?'.

Algunos pacientes pueden experimentar efectos
secundarios durante mucho tiempo después de terminar
el tratamiento®**’. Se denominan efectos secundarios

a largo plazo. Asimismo, otros efectos secundarios
conocidos como efectos tardios pueden aparecer meses

o incluso afios después de finalizar el tratamiento

activo. Los efectos tardios no se limitan al SNC. Pueden
presentarse problemas cardiacos y pulmonares, problemas
hormonales y de crecimiento y la poco frecuente
aparicion de un segundo tipo de cancer. Se sabe que
pueden producirse problemas emocionales, tales como
ansiedad y depresion, ademads de un deterioro de las
habilidades cognitivas como efectos tardios®*.

Para tratar los efectos tardios puede ser necesario acudir
a otros especialistas, como un neurooncélogo, un
neuropsicélogo o un endocrinologo, que es un médico
especializado en el tratamiento de los desequilibrios
hormonales o del crecimiento. Algunos pacientes se
pueden beneficiar de la rehabilitacion, que abarca desde
la fisioterapia, el asesoramiento familiar o individual, la
planificacion nutricional o la ayuda educativa®®.

Mantener un registro de salud personal es importante

para los pacientes con ependimoma, quienes deben ser
controlados por el resto de sus vidas para detectar recidivas
y efectos secundarios®. Algunos pacientes continuaran
visitando a su oncélogo, mientras que otros regresaran a

su médico de cabecera. En algin momento de la vida de

la persona, es probable que un médico que no participo
directamente en su atencion inicial dirija la atencion de

seguimiento del paciente.
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Cuando un paciente ya no tiene sintomas y el tumor
no se encuentra en el cerebro ni en la médula espinal,
se dice que esta en remision’’. Muchas remisiones son
permanentes, pero sigue siendo importante conocer
el riesgo de recidiva, es decir, la posibilidad de que el
tumor vuelva a aparecer.

Converse con su médico sobre la atencion
médica confinua que necesitard una vez
finalizado el tratamiento para el ependimoma.

RECIDIVA

Cuando un ependimoma vuelve a aparecer después del
tratamiento, se dice que es un tumor recurrente?’. El
tumor recurrente puede volver a aparecer en el mismo
lugar donde se encontrd por primera vez o desplazarse

a otros lugares del cerebro o de la columna vertebral.
Cerca del 80 % de los ependimomas recidivantes vuelven
al mismo lugar®. Si un tumor reaparece, suele hacerlo en
los primeros afios después el diagnostico inicial, aunque

puede aparecer 10 o incluso 20 afios después?' !¢,

Cuando un tumor reaparece, el médico realizara una
nueva serie de pruebas similares a las utilizadas para
diagnosticar el tumor original, a fin de obtener la mayor
informacion posible sobre el tumor que ha vuelto a
aparecer”. Estas pruebas pueden incluir analisis de
sangre, exploraciones por imdgenes y una puncion
lumbar. El médico recomendara hacer estudios basados
en factores tales como el tipo de tumor y el estadio
diagnosticado inicialmente y el tipo de tratamiento
administrado®.

No existe una opcion de tratamiento estandarizada para
el ependimoma recidivante®. Las opciones de tratamiento
deben tener en cuenta la edad del paciente, la localizacion
del tumor original y del recidivante, si el ependimoma se
ha diseminado, el tratamiento previo y la capacidad del
paciente para realizar actividades cotidianas normales, lo
que a veces se denomina estado funcional.
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En general, los tratamientos para un ependimoma

recurrente pueden incluir lo siguiente®”:
Cirugia adicional
Radioterapia

Quimioterapia

Estos tratamientos se pueden administrar en una
combinacién o en un programa diferente al que se us6

con el primer tumor. Realizar una cirugia posterior para

los tumores recidivantes se asocia a una mayor tasa de
supervivencia®®. Los pacientes también han obtenido una
respuesta positiva con la repeticion de la radioterapia. Se
puede recomendar la quimioterapia para adultos con tumor
recidivante cuando la cirugia adicional y la radioterapia ya
no son opciones.

Converse con su médico sobre la posibilidad de
recidiva del tumor y las opciones de tratamiento
disponibles.

PRONOSTICO

El pronostico se refiere a la oportunidad de recuperacion o
supervivencia de una enfermedad®. Un prondstico se basa
en estadisticas que analizan a lo largo del tiempo a un

grupo grande de personas que tienen la misma enfermedad.
Recuerde que las estadisticas de supervivencia son calculos
aproximados y no pueden predecir con exactitud lo que

le ocurrira a una persona. Por lo general, se calculan cada
cinco anos, por lo que es posible que las estimaciones

mas recientes no incluyan los métodos mas actuales de
diagnostico y tratamiento de los ependimomas'*.

El pronostico de un paciente debe ser personalizado y
puede tener en cuenta los siguientes factores:

Cuanto tumor queda en el cerebro o columna vertebral
después de la cirugia

El pronoéstico mejora cuando todo el tumor se puede
extirpar quirdrgicamente*®.

abta.org 23



* Si el tumor se diseminoé a otras partes del cuerpo
Si bien la diseminacion a otras partes del cuerpo
estd relacionada con un peor pronéstico®, los
ependimomas no suelen propagarse fuera del SNC'.

¢ El subtipo genético del tumor
Los subpendimomas se asocian con un prondstico
muy favorable cuando se tratan con macroscopica
completa*®.

* Edad en el momento del diagnostico
En general, los nifios mayores suelen tener mejor
prondstico que los mas pequenios®*'.
Investigaciones recientes sugieren que la cantidad
de tumor extirpado es el predictor mas importante
de supervivencia'. Las tasas de supervivencia de los
ependimomas son del 94 % al ano, del 84 % a los cinco
anos y del 79 % a los 10 afios aproximadamente'"'2.
La mayoria de los pacientes con un tumor cerebral
pueden ser tratados con éxito*’. Pero cuando el tumor
no se puede controlar, se llama ependimoma avanzado
o terminal.

Los cuidados para pacientes terminales ofrecen la
mejor calidad de vida para personas de las que no se
espera que vivan mas de seis meses. Los cuidados para
pacientes terminales pueden brindarse en casa o en un
lugar donde haya atencién médica. Los cuidados para
pacientes terminales en el hogar requieren cuidados de
enfermeria y equipos especiales, pero pueden permitir
a algunos pacientes seguir participando en actividades
sociales. Por ejemplo, los nifios pueden ser mas felices
si pueden ir a la escuela, al menos a tiempo parcial. El
equipo de atencion médica puede ayudar a determinar
el nivel de actividad aceptable para garantizar que el
paciente no tenga dolor ni molestias fisicas. Existen
servicios de apoyo que pueden ayudar a las personas a

afrontar el diagnostico de cancer avanzado.
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Converse con su médico sobre los resultados
esperados para obtener un prondstico mds
individualizado.

EL FUTURO

Aunque la investigacion en la genética de los tumores

del SNC es muy nueva, ha permitido a los investigadores
categorizar ain mas el ependimoma de maneras que estan
teniendo un efecto significativo tanto en el tratamiento
como en la supervivencia. Estas distinciones genéticas
son importantes porque pueden ayudar a los médicos a
predecir mejor el pronostico de un paciente®. Las pruebas
genéticas han identificado varios genes asociados con el
riesgo de una persona de que el tumor regrese, la edad en
el momento del diagnostico y la ubicacion del tumor'.

Mediante estudios genéticos, los investigadores estan
empezando a relacionar la localizacion del tumor con
el subtipo'?. Por ejemplo, han descubierto que los
subependimomas tienden a aparecer en el cerebelo,
mientras que los ependimomas mixopapilares tienden a

aparecer en la columna vertebral.

Los investigadores también han aprendido mas sobre la
incidencia del ependimoma. Han encontrado, por ejemplo,
que los ependimomas clasicos tienden a ocurrir con mas
frecuencia en nifios, mientras que los subependimomas
ocurren con mas {recuencia en personas de mediana edad
y mayores®.

La esperanza es que este conocimiento creciente conduzca
a un tratamiento mejor y mas preciso basado en el
subtipo de tumor®. Saber la composicion genética del
tumor es un primer paso importante en el desarrollo de
farmacos que ataquen y eliminen las células cancerosas.
Los investigadores contintan identificando subtipos
adicionales que probablemente se agregaran a la proxima
actualizacion de la clasificacion de la OMS*#.
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Los esfuerzos de investigacion también intentan
disminuir los efectos secundarios de las terapias de
tratamiento, mientras se mantienen las altas tasas de
curacion en pacientes con ependimoma. La meta es
mejorar la supervivencia y la calidad de vida después
de la terapia.

Pero ain queda trabajo por hacer. En conjunto, las
comunidades médicas y cientificas, las organizaciones
colaboradoras y los pacientes y sus familias estan
aprovechando los logros del pasado para identificar una
mejor cura para todas las personas diagnosticadas con
ependimoma.
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INFORMACION, RECURSOS Y APOYO DE
AMERICAN BRAIN TUMOR ASSOCIATION

Tenemos folletos educativos disponibles en nuestro sitio
web o puede solicitar una copia impresa gratis llamando
a la ABTA. La mayoria de las guias estan disponibles en
espanol (las que no estan disponibles se indican con un
asterisco).

INFORMACION GENERAL

Acerca de los tumores cerebrales: Manual basico para
pacientes y cuidadores

Diccionario de tumores cerebrales*

Manual de tumores cerebrales para personas recién
diagnosticadas*

Manual para cuidadores®

TIPOS DE TUMORES

Ependimoma

Glioblastoma y astrocitoma anapldsico
Meduloblastoma

Meningioma

Tumores cerebrales metastasicos
Oligodendroglioma y oligoastrocitoma
Tumores pituitarios

TRATAMIENTO

Quimioterapia

Ensayos clinicos

Terapia de radiacion convencional
Terapia de protones

Radiocirugia estereotactica*
Esteroides

Cirugia



INFORMACION, RECURSOS Y APOYO DE
AMERICAN BRAIN TUMOR ASSOCIATION

INFORMACION

SITIO WEB DE ABTA | ABTA.ORG

Pone a disposicion mds de 200 paginas de informacion,
programas, servicios de apoyo y recursos, por ejemplo:
localizadores de centros de tratamiento de tumores cerebrales
y grupos de apoyo, recursos para cuidadores, actualizaciones
de investigaciones e informacion sobre tipos de tumores y
tratamientos para todas las edades y tipos de tumores.

INFORMACION Y APOYO

* Reuniones y seminarios web educativos de la ABTA
Reuniones educativas presenciales y virtuales a cargo de
profesionales médicos reconocidos a nivel nacional.

¢ Programa de mentores pares de la ABTA
Pongase en contacto con un paciente o cuidador mentor
capacitado para que lo ayude a afrontar un diagnostico
de tumor cerebral.

e Comunidad ABTA Connections
Una comunidad de apoyo y debate en linea con mas
de 25,000 miembros.

e CareLine de ABTA
Para obtener informacion y recursos personalizados,
llame al 800-886-ABTA (2282) o envie un correo
electronico a abtacares@abta.org para ponerse en
contacto con un miembro del personal de CareLine.

UNASE

e Participe en un evento de recaudacion de fondos de la ABTA.

e Para donar, visite abta.org/donate.

COMUNIQUESE CON ABTA
CareLine: 800-886-ABTA (2282)
Correo electronico: abtacares@abta.org
Sitio web: abta.org
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