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EPENDIMOMAS

ACHADOS CLÍNICOS, EPIDEMIOLÓGICOS E
ANATOMOPATOLÓGICOS DE 22 CASOS

LUIZ FERNANDO BLEGGI TORRES*, JORGE SERGIO REIS FILHO**, MÁRIO R. MONTEMÓR NETTO**,
LINEI A. B. DELLÉ***,BEATRIZ GARCIA SLUMINSKY***, FÁBIO ANTÔNIO TIRONI***,

AFONSO ANTONIUK****, RICARDO RAMINA*****

RESUMO - Ependimomas são neoplasias compostas por células ependimárias neoplásicas, manifestando-se
predominantemente em crianças e adultos jovens. Relatamos os achados clínicos, epidemiológicos e
anatomopatológicos de 22 casos de ependimomas. Dos 22 casos analisados, 14 ocorreram em pacientes do sexo
masculino e 8 em pacientes femininos. As idades variaram de 1 a 58 anos, com média de 24,63 anos. Quanto à
localização, 10 casos acometeram medula, 7 ocorreram em hemisférios cerebrais, 2 intraventriculares e 1 no
tronco cerebral. Os sinais e sintomas observados incluiram redução da força muscular (59,1% dos pacientes),
alterações da marcha (36,3%), alterações da sensibilidade(36,3%), hiperreflexia e sindrome de hipertensão
endocraniana, com período de evolução variando de 15 dias a 8 anos, com média de  17,58 meses. Sete pacientes
foram submetidos a ressecção cirúrgica total , 7 a exérese parcial, 4 a exérese parcial associada a radioterapia
adjuvante, 3 a ressecção parcial seguida de quimioterapia e 1 a tumorectomia total associada a radioterapia.
Evidenciou-se taxa de recidiva tumoral total de 18,2%. Estes achados aproximam-se dos encontrados na literatura
internacional, corroborando para a compreensão do comportamento biológico deste tumor.
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Ependymonas: clinical, epidemiological and pathological findings of 22 cases

ABSTRACT - Ependymomas are composed of neoplastic ependymal cells, affecting mainly children and young
adults. We report the clinical and pathological findings of 22 cases of ependymomas. Fourteen patients were
males and 8 were females. The ages ranged between 1 and 58 years, with a mean of 24.63 years. The symptoms
reflected the growth and topography of the tumours; muscle  weakness (59.1%), gait disorders (36.3%), sensitive
disorders (36.3%), hyperreflexia and intracranial hypertension syndrome were the most frequent symptoms. Ten
tumours affected the medulla, 7 the cerebral hemispheres, 2 the cerebral ventricles and 1 brain stem. Seven
patients were submitted total resection of the tumor, from which one received adjuvant radiotherapy. 15 other
patients were submitted to partial resection; from which 4 received adjuvant radiotherapy, 3 adjuvant chemotherapy
and 1 chemotherapy and radiotherapy. The recurrence rate was 18.2%. These results are similar with the literature
and may contribute to further understanding the biological behavior of these tumours.

KEY WORDS: ependymomas, central nervous system tumours, brain tumours.

Os ependimomas se originam da camada ependimária que recobre os ventrículos cerebrais e
o canal central da medula espinhal, manifestando-se em crianças e adultos jovens, com características
morfológicas e comportamento biológico extremamente variáveis1-4. Relatamos os achados
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anatomopatológicos e clínico-prognósticos de 22 casos de ependimomas diagnosticados em pacientes
da Cidade de Curitiba no período compreendido entre 1990 e 1997, realizando correlação entre o
tratamento e o prognóstico dos portadores desta neoplasia. Até o presente momento, este é um dos
escassos estudos clínico-patológico na literatura latino americana indexada no MEDLINE e LILACS.

MÉTODO

Este estudo deriva de linha de pesquisa denominada “Banco de Patologia Tumoral do Sistema Nervoso
Central da População da Cidade de Curitiba”, que tem como objetivo tabular todos os dados referentes aos tumores
do sistema nervoso central (SNC) que acometem a população dessa cidade e sua região metropolitana. A pesquisa
tem o intuito de analisar epidemiologicamente os principais tumores do SNC. Para tanto, foram pesquisados os
livros de registros ou arquivos de biópsias do período de 1990 a 1997 dos Serviços de Anatomia Patológica dos
principais hospitais da Cidade de Curitiba que são responsáveis por mais de 95% da rotina neurocirúrgica do
município. Do total de biópsias de diversos órgãos e tecidos realizadas neste período, foram compiladas as de SNC,
pesquisando-se o sexo, idade, localização tumoral e diagnóstico histológico. Deste total, foram separados os
ependimomas avaliando-se as variáveis sexo, idade e localização tumoral. Os dados clínicos dos pacientes, como
história clínica, tempo de evolução dos sintomas, exame físico, tratamento e evolução foram obtidos a partir dos
prontuários médicos. Todas as biópsias foram preparadas conforme técnicas histológicas convencionais5, sendo
utilizados os critérios da Classficação da Organização Mundial de Saúde (OMS)3 para o diagnóstico dos ependimomas,
sendo subdividos em ependimomas (grau II da OMS) e ependimomas anaplásicos (grau III da OMS).

RESULTADOS

Das 3318 biópsias realizadas, 2427 (73,14%) corresponderam a neoplasias primárias do SNC
e, dentre estas, 74 (3,04%) tiveram diagnóstico histológico de ependimomas. Destes, 52 não
apresentaram dados clínicos prognósticos suficientes para a inclusão no estudo. Dos 22 pacientes
analisados, 14 tiveram diagnóstico histológico de ependimomas e 8 foram diagnosticados como
ependimomas anaplásicos. Quatorze casos ocorreram em pacientes do sexo masculino e oito em
pacientes femininos (Figs 1A e 1B). As idades variaram de 1 a 58 anos, com média de 35,93 anos
nos pacientes portadores de ependimomas e de 4,87 nos portadores de ependimomas anaplásicos
(Fig 2). Quanto à localização, 10 casos acometeram a medula espinhal, sete ocorreram em hemisférios
cerebrais, dois intraventriculares e um em tronco cerebral (Fig 3). Os sinais e sintomas observados
incluiram redução da força muscular (59,1% dos pacientes), alterações da marcha (36,3% dos
pacientes), alterações da sensibilidade (36,3%), hiperreflexia e síndrome de hipertensão endocraniana
(Fig 4), com período de evolução variando de 1 a 96 meses para os pacientes com ependimomas
(média 21,42 meses) e 15 dias a 12 meses para os pacientes com ependimomas anaplásicos (média
4,12 meses). Sete pacientes foram submetidos a ressecção cirúrgica total , 7 a exérese parcial, 4 a
exérese parcial associada a radioterapia adjuvante, 3 a ressecção parcial seguida de quimioterapia e
1 a tumorectomia total associada a radioterapia. Evidenciou-se recidiva tumoral em 2 pacientes com
diagnóstico de ependimoma (14,28%),  sendo ambos submetidos apenas a tumorectomia parcial,
com período médio de 24,5 meses entre o tratamento e a recidiva; entre os pacientes portadores de
ependimomas anaplásicos, observou-se taxa de 25%  (n=2/8) de recidiva local com período médio

Fig 1A. Distribuição quanto ao sexo dos pacientes com ependimomas grau II OMS.
Fig 1B. Distribuição quanto ao sexo dos pacientes portadores de ependimomas anaplásicos.
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Fig 2. Distribuição etária dos pacientes portadores de ependimomas.
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Fig 3. Localização dos tumores nos pacientes portadores de ependimomas.

Fig 4. Sintomatologia apresentada pelos pacientes portadores de ependimomas.
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de 10,5 meses, sendo ambos os pacientes submetidos a  ressecção parcial associada em um dos
casos a radioterapia e no outro, a quimioterapia (Tabela 1).

DISCUSSÃO

Os ependimomas correspondem a cerca de 3-9% de todos os tumores neuroepiteliais sendo os
gliomas mais frequentes na medula espinhal2,6,7. Do total de ependimomas até ¼ podem ser anaplásicos
ou malignos4,8. Em nossa casuística, os ependimomas corresponderam a 3,04% das neoplasias neuroepi-

Tabela 1. Avaliação da recidiva tumoral nos pacientes portadores de ependimomas.

Diagnóstico Tratamento Recidiva Período médio entre o tratamento
e a recidiva tumoral (meses)

Ependimomas RT 7 0/7 0

RP 6 2/6 24,5

RT+RTx 1 0/1 0

Ependimomas anaplásicos RP 1 0/1 0

RP+RTx 4 1/4 19

RP+QT 3 1/3 2

RT, ressecção total; RP, ressecção parcial; RTx, radioterapia; QT, quimioterapia.

Fig 5. Corte histológico de ependimoma composto por células uniformes, cromatina delicada, com arranjo
formando roseta verdadeira (*) com luz central seta). HE x 400.
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teliais, sendo que 17,56% foram anaplásicos. Ocorrem em todas as faixas etárias porém com distri-
buição  bimodal, com um pico nas primeiras duas décadas e outro entre 30 e 40 anos2,6,9,10.  Em nossa
casuística, os ependimomas anaplásicos distribuíram-se todos na primeira década de vida, com relação
mulheres e homens de 1,63:1; os ependimomas grau II apresentaram dupla moda de incidência,
apresentando relação homens:mulheres de 4:1.

Na apresentação clínica registram-se vômitos, cefaléia, hidrocefalia secundária, ataxia, distúrbios
visuais, confusão e paresia1,2,4,6,11. Nas lesões supratentorias, evidenciam-se déficits neurológicos focais,
crises convulsivas e sinais de hipertensão endocraniana1,2,4,6,11. O tempo de evolução da sintomatologia
é de cerca de 3 meses1,2,4,6,11, sendo mais prolongado nos adultos1. Em nossa casuística, o tempo de
evolução dos sintomas dos pacientes com ependimomas variou de 1 a 96 meses, com média de 21,43
meses; já os pacientes com ependimomas anaplásicos apresentaram evolução mais rápida.

Ependimomas são neoplasias de celularidade moderada, com morfologia nuclear
monótona1,2,4,6,8,11,12. Os principais achados são as rosetas ependimárias, representadas por células
colunares dispostas em torno de um canal central, e as pseudo-rosetas perivasculares, constituídas
de células neoplásicas circunjacentes aos vasos1,2,4,6,8,11,12. Degeneração mixóide, calcificação, necrose
e focos de hemorragia podem ser observados1,2,4,6,8,11,12. Nas formas anaplásicas há aumento da
celularidade, mitoses, proliferação vascular e por vezes focos de necrose8 (Fig 5). A análise imuno-
histoquímica evidencia reatividade focal para GFAP, havendo reação proeminente nas pseudo-
rosetas13,14. Tipicamente, são positivos para proteína S10013,14. O antígeno epitelial de membrana
pode ser positivo na superfície luminal das rosetas ependimárias13,14.

Há possível  associação da transformação neoplásica das células ependimárias com infecção
pelo vírus SV40, o que foi demonstrado pela identificação de fragmentos de DNA viral nas células
neoplásicas, bem como pela detecção imuno-histoquímica do antígeno T grande15. Há descrições
esporádicas da associação de ependimomas com facomatoses, síndrome endócrina múltipla tipo116,
síndrome da mutação de TP53 em células germinativas17 e síndrome de Turcot18. Uma possível mutação
no gene NF2 foi aventada19, contudo sua comprovação ainda não foi realizada em uma população
estatisticamente significativa. Especula-se uma possível mutação no braço curto do cromossoma 1720,
bem como no gene supressor do gene NF2 no gene 22q1219,21,. Não houve qualquer evidência de possíveis
alterações de receptores de membrana, tais como EGFR, CDKN2A, CDKN2B, CDK4 e CCND120.

As crianças apresentam prognóstico pior quando comparadas aos adultos, sendo ele
especialmente reservado nos casos abaixo de 1 ano de idade1,2,4,6,9. As lesões supra e infratentoriais
apresentam curso clínico  pior quando comparadas às lesões de medula espinhal e cauda equina1,2,4,6,9,11.
Com relação à graduação histológica, a sobrevida livre de doença se mostrou menor nos casos de
ependimoma anaplásico, os quais têm tendência de disseminação pelo líquor1,2,4,6,8,9,11. Em nossa
casuística, houve 5 casos de recidiva tumoral, proprocionalmente maior nos ependimomas anaplásicos.
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