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Casos Clínicos
Case Reports

Resumo
A lombalgia é uma queixa muito frequente na prática clínica diária. 
Os autores apresentam um caso clínico de lombalgia num homem 
de 33 anos, cujo estudo complementar revelou tratar-se de um 
ependimoma intramedular com localização D9-L1. O ependimoma 
é um dos tumores da glia e constitui a neoplasia intramedular 
mais frequente do adulto. Os autores apresentam este caso para 
salientar que as neoplasias da medula espinhal, e em particular o 
ependimoma, devem ser consideradas no diagnóstico diferencial 
dos doentes com dor localizada à coluna vertebral, sobretudo se 
apresentarem défices sensoriais ou motores.

A propósito deste caso os autores fazem uma breve revisão 
bibliográfica dos ependimomas intramedulares.

Palavras chave: ependimoma intramedular, lombalgia.

Abstract
Low back pain is a common complaint in clinical practice. The 
authors’ presents a 33 year-old man, with a long history of low 
back pain, with an eventual diagnosis of Intramedular Ependy-
moma at D9-L1. Ependymoma is a glial tumor and it is the most 
frequent intramedullary tumour in the adult patient. We must bear 
in mind that this tumor is one of the possible differential diagnoses 
when we investigate a complaint of low back pain, especially if 
associated with neurological signs.

Key words: intramedular ependymoma, low back pain.
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Ependimoma intramedular: Revisão da literatura
A propósito de um caso clínico
Intramedullary Ependymoma: a revision of the literature 
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a terapêutica cirúrgica ser sempre tentada, adjuvada 
quando necessário, pela radioterapia e, em situações 
excepcionais, pela quimioterapia. O prognóstico des-
tas lesões depende da sua extensão e da possibilidade 
ou não da sua remoção completa.

Caso clínico
Homem de 33 anos, casado, caucasiano, natural e re-
sidente em Coimbra, administrativo de profissão, com 
queixas de dor localizada à região lombar e sagrada, 
desde há 6 meses, tipo moedouro, com irradiação 
para o membro inferior direito, agravada pela marcha 
e pelo consumo de bebidas alcoólicas e aliviando em 
repouso. Cerca de 2 meses após o início da dor, refere 
diminuição da força muscular no membro inferior 
direito, parestesias no pé, perna e coxa direitas e di-
ficuldade na marcha. Negava febre, astenia, anorexia, 
perda de peso, bem como outra sintomatologia.

Sem antecedentes patológicos relevantes, com há-
bitos alcoólicos ligeiros e sem epidemiologia sugestiva 
de patologia infecciosa ou outra. 

Nos antecedentes familiares destaca-se a morte 

Introdução
As neoplasias intramedulares da medula espinhal 
constituem 4-10% das neoplasias do SNC e 2-4% dos 
tumores gliais. A variedade histológica mais frequente 
é o ependimoma. Estes tumores têm uma distribuição 
etária ampla, têm crescimento lento e podem cursar 
com escassa sintomatologia, o que atrasa o diagnós-
tico, sendo as manifestações mais frequentes a dor 
localizada à coluna e défices sensoriais e motores. O 
diagnóstico faz-se com recurso à imagiologia, particu-
larmente pela ressonância magnética nuclear, devendo 
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do pai por linfoma não-Hodgkin de baixo grau de 
malignidade. 

Ao exame físico salientava-se acentuada atrofia 
muscular da coxa direita, diminuição da força muscu-
lar (grau IV em V), sobretudo na flexão, diminuição 
do reflexo patelar direito, hipostesia dolorosa bilateral 
com nível de sensibilidade L1 e marcha parético-
espástica. O restante exame físico não apresentava 
alterações.

Colocámos várias hipóteses de diagnóstico, nome-
adamente patologia de disco intervertebral, patologia 
infecciosa, nomeadamente brucelose e tuberculose, e 
patologia tumoral primária ou metastática da coluna 
ou da medula espinhal.

O estudo complementar deste doente revelou 
hemograma normal, PCR 5 mg/dl, VS de 30 mm 1ª 
hora, glicemia, ionograma, funções hepática e renal 
normais, proteinograma e Sumária de Urina tipo II 
sem alterações e teste de Rosa de Bengala negativo. A 
radiografia da coluna lombo-sagrada não revelou alte-
rações e o electromiograma revelou radiculopatia di-
reita L3-L4 crónica. A RMN da coluna (Fig. 1) revelou 
lesão expansiva intramedular, desde a porção inferior 
do corpo de D9 até à porção superior do corpo de L1 
(7,3x2,2 cm), com hipersinal em T2 e hipossinal em 

T1 e aspecto homogéneo após gadolinium. Foi ainda 
pedido doseamento da ADA, que se revelou normal, 
e feita prova de Mantoux, que foi negativa.

O doente foi então submetido a laminectomia 
D9-L1 com remoção de parte do tumor intramedular, 
tendo o estudo histopatológico revelado que se tratava 
de um ependimoma. Após a cirurgia foi submetido a 
várias sessões de radioterapia.

Clinicamente, manteve as queixas de radiculopa-
tia, e a RMN de seguimento revelou pequena formação 
intramedular paramediana anterior direita face a D12 
(Fig. 2).

Este resultado sugeria recidiva da lesão, o que 
motivou a realização de PET com 16-Fluordesoxigli-
cose (FDG), que mostrou redução muito marcada da 
captação de FDG na coluna desde D8 a L3 em relação 
com a radioterapia prévia, sem focos de captação 
aumentada ou anormal de FDG, nomeadamente em 
D12. Concluiu-se, assim, não se tratar de uma reci-
diva. Actualmente o doente mantém radiculopatia 
direita L3-L4 não progressiva que condiciona marcha 
parético-espástica.

Este caso mostra que pode decorrer muito tempo 
entre o início da sintomatologia e o diagnóstico destas 
lesões, já que, por vezes, os doentes atribuem pouco 
significado à dor localizada à coluna, como é o exem-
plo deste doente, que só recorreu ao médico quando 

fiG. 1

RMN da coluna (Lesão intramedular D9-L1). fiG. 2

RMN da coluna (Lesão paramediana em D12).
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verificou a atrofia muscular da sua coxa direita. Ou-
tra dificuldade presente nesta patologia é o facto de 
a radiografia da coluna não revelar, na maioria dos 
casos, alterações. Assim, perante queixas mantidas 
com radiografia normal, o doente deve ser submetido 
a outro tipo de exame imagiológico, nomeadamente 
TC e RMN. Outro facto digno de registo neste caso foi 
a dificuldade na remoção do tumor, já que a tentativa 
de remoção total dos tumores intramedulares, sobre-
tudo o ependimoma que tem crescimento muito lento, 
pode deixar sequelas mais graves do que a remoção 
subtotal do mesmo. 

Discussão
As neoplasias intramedulares da medula espinhal 
constituem 4-10% das neoplasias do SNC e 2-4% dos 
tumores gliais.1 A maioria das neoplasias da medula 
espinhal são malignas e 90 a 95% são gliomas, sen-
do a maioria destes, ependimomas ou astrocitomas. 
Os ependimomas são mais frequentes em adultos 
(até 60% dos tumores gliais2) e os astrocitomas em 
crianças.1

Estes tumores têm uma distribuição etária ampla, 
desde os primeiros meses de idade até depois dos 80 
anos. A idade média é de 39 anos, sendo a maioria 
dos doentes do sexo masculino (57%).2-5 

É frequente existir um hiato temporal significati-
vo entre o início da sintomatologia e o diagnóstico 
de ependimoma, em média 36.5 meses,2 e a maioria 
dos doentes são oligo-assintomáticos. Inicialmente, 
podem apresentar lombalgia ou cervicalgia, depen-
dendo da localização (67%), défices sensoriais (52%), 
paresias (46%) ou disfunção esficteriana.2-5 Os sinto-
mas sensoriais estão associados a localizações mais 
centrais do tumor na medula, enquanto os sintomas 
motores geralmente têm subjacente lesões de grandes 
dimensões.1

Os ependimomas intramedulares têm, geralmente, 
um crescimento lento e tendem a comprimir, mais do 
que a invadir, a medula espinhal adjacente.2-5 Surgem 
das células ependimárias em localizações que vão do 
cérebro à medula espinhal6 e formam lesões friáveis, 
cinzentas e bem delimitadas que provocam uma 
expansão simétrica da medula e que podem estar 
associadas a siringomielia e quistos.7 Conhecem-se 6 
tipos histológicos: celular (o mais comum), papilar, de 
células claras, tanicítico, mixopapilar e melanocítico 
(o mais raro). A degeneração quística ocorre em 50% 
dos casos e a hemorragia é comum.7 Recentemente 

foram descritos casos raros de uma variante de epen-
dimoma, designada de epitelióide.8

Os tumores intramedulares podem aparecer de 
forma esporádica ou familiar e várias mutações gené-
ticas foram associadas com estes tumores.9 Pensa-se 
que diferentes vias genéticas estejam envolvidas na 
sua formação e progressão.6 Em alguns ependimomas 
intramedulares foram encontradas mutações no gene 
da neurofibromatose 2 (NF2), perda da heterozigotia 
(LOH) no braço longo do cromossoma 22 e rear-
ranjos em 11q13. Nesta última região localiza-se o 
gene MEN1, e a perda deste gene estaria implicada 
na progressão dos ependimomas no sentido da ma-
lignidade.6

A maioria (44%) dos ependimomas tem localiza-
ção cervical exclusiva, 26% têm localização dorsal, 
23% atingem simultaneamente as regiões cervical e 
dorsal e só 6.5% têm localização lombossagrada.2-5 
Nesta região, estão localizados mais frequentemente 
no cone medular e na cauda equina, mas também 
podem ocorrer no sacro em posição extradural, nos 
tecidos pré-sagrados e no tecido subcutâneo sobre o 
sacrum, sendo geralmente do tipo mixopapilar, e estão 
associados a espinha bífida.10 Os tumores intradurais 
podem disseminar-se para o SNC, enquanto os ex-
tradurais causam preocupação pela possibilidade de 
metástases extraneurais.11

Depois dos 50 anos, os ependimomas constituem 
até 83% dos tumores intramedulares e têm, sobretudo, 
localização torácica (até 55% dos casos). Apresen-
tam-se caracteristicamente com sintomas sensoriais 
(disestesias) e raramente com sintomas motores, e 
habitualmente têm um maior hiato temporal entre o 
início da sintomatologia e o seu diagnóstico.12

Em termos de diagnóstico a imagiologia tem 
um papel fundamental. A radiologia convencional 
pode mostrar: escoliose (16%), ampliação do canal 
vertebral (11%), deformação dos corpos vertebrais e 
erosão dos pedículos.4 A mielografia, cada vez me-
nos usada, pode revelar bloqueio parcial ou total do 
fluxo do material de contraste e a TC com contraste 
iodado mostra lesão expansiva inespecífica.4 A RMN 
é o melhor método de imagem para o diagnóstico 
dos tumores intramedulares e, em geral, mostra uma 
formação com hiper-sinal em T2, mas que em T1 
pode ser isointensa, ou haver hiper ou hipossinal.13,14 
Após contraste com gadolinium, estes tumores têm 
geralmente um aspecto homogéneo, mas, por vezes, 
pode ser heterogéneo, ou mostrar imagens quísticas, e 
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neste caso obriga a fazer o diagnóstico diferencial com 
astrocitoma e hemangioblastoma.14 Quando existem 
margens tumorais nítidas, aspecto homogéneo após 
contraste e a localização do tumor é central, o diag-
nóstico de ependimoma está favorecido em relação 
aos outros tumores intramedulares.15 Recentemente, 
também a PET (Positron Emission Tomography) com 
18F- fluordesoxiglicose ou 11C-metionina, foi usada 
para o diagnóstico dos tumores medulares que geral-
mente mostram hipercaptação. No entanto, a PET 
não demonstra utilidade adicional em relação à RMN 
na fase de diagnóstico, mas pode ser importante na 
avaliação de doença residual ou recidiva.16,17

O diagnóstico precoce, antes da progressão sinto-
mática, é crítico para o tratamento adequado destes 
doentes.18 O objectivo do seu tratamento é a remoção 
completa com défice neurológico pós-operatório 
mínimo. O tratamento óptimo para os tumores intra-
medulares, nomeadamente os ependimomas, é con-
troverso, já que tanto a cirurgia como a radioterapia 
convencional estão associadas com potencial morbili-
dade.19 Na maioria dos ependimomas intramedulares 
consegue-se a remoção cirúrgica completa,20 sendo 
a resseção cirúrgica o tratamento de escolha para os 
ependimomas extra e intradurais.11 A possibilidade 
de remoção completa é influenciada pela localização 
do tumor (apenas em 42% dos casos localizados no 
cone medular versus 97% em outras localizações) e 
pela histologia (42% no subtipo mixopapilar e 97% 
nos não-mixopapilares).21

Os tumores de maiores dimensões são aqueles 
que estão associados a maiores défices neurológi-
cos no período pré-operatório e a pior prognóstico 
neurológico, nomeadamente no que diz respeito a 
disestesias pós-operatórias.20 Além do comprimento 
do tumor, o ratio entre a largura do tumor e a largura 
máxima da medula na região do tumor é também um 
bom indicador do estado clínico pré-operatório e do 
prognóstico neurológico do doente, constatando-se 
que valores superiores a 0.80 são indicador de mau 
prognóstico.20

A terapêutica adjuvante está indicada para os casos 
raros de malignidade, disseminação do tumor ou após 
resseção subtotal do tumor.18

O papel da radioterapia para tratamento dos tu-
mores intramedulares permanece controverso, já que 
a radioterapia pós-operatória não influencia substan-
cialmente o controlo local da doença nem a sobrevi-
vência dos doentes com ependimoma medular.21,22 

Apesar da eficácia da radioterapia não ter sido defini-
tivamente demonstrada, é frequente a sua indicação 
nos ependimomas intradurais cuja ressecção total 
não foi possível ou quando existe recorrência local 
ou disseminação pelo SNC.11,23,24 Nos doentes com 
mais de 50 anos a radioterapia foi muito utilizada, 
mas estudos recentes recomendam a ressecção micro-
cirúrgica agressiva guiada por potenciais evocados, 
já que o prognóstico das lesões benignas, após esta 
técnica, é excelente.12 O avanço tecnológico, através 
da radiocirurgia estereotáxica pode teoricamente 
oferecer radiação em doses elevadas a lesões que são 
cirurgicamente intratáveis, permitindo, por outro 
lado, evitar a exposição de grandes áreas da medula 
espinhal à radiação.19

O tratamento de doentes com ependimoma recor-
rente, nos quais falhou a cirurgia e a radioterapia, é 
problemático. A quimioterapia que não tem nestes 
tumores um papel muito importante,11 está principal-
mente destinada às crianças, por serem mais sensíveis 
aos efeitos deletérios da radioterapia.25 Uma variedade 
de regimes já foram usados em ependimomas intra-
cranianos recorrentes incluindo: ectoposideo, carbo-
platina, PCV, MOPP, alternância de ciclofosfamida e 
vincristina com cisplatina e ectoposideo e transplante 
autólogo de medula óssea,26-32 mas nenhum regime 
demonstrou vantagens sobre os outros e a eficácia de 
todos eles foi reduzida. Quando o ependimoma tem 
localização intramedular o ectoposideo poderá ser 
uma boa alternativa.33

O estado funcional pós-operatório está dependente 
do estado funcional do doente antes da cirurgia18,21,34 
e da extensão da remoção cirúrgica,21se bem que 
este último ponto não seja consensual.34 A idade do 
doente, por seu lado, não parece ser indicador de 
pior prognóstico.12,34 Assim a remoção completa dos 
ependimomas deve ser sempre tentada.21 

A sobrevivência aos 5 anos dos doentes com epen-
dimoma da medula espinhal é de 82%, independente-
mente dos défices neurológicos pré-operatórios, mas 
aos 20 anos é de apenas 33 a 50%, e está dependente 
da disfunção neurológica prévia à cirurgia.4

Apesar do risco de recorrência local e de dissemi-
nação para o SNC, os ependimomas intradurais lom-
bossagrados têm bom prognóstico, com sobrevivência 
superior a 90% aos 10 anos. As formas extradurais 
têm pior prognóstico, mas está muito dependente da 
sua localização, tendo os tumores sagrados dorsais 
melhor prognóstico que os pré-sagrados.11
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Em conclusão o ependimoma intramedular, apesar 
de ser uma neoplasia rara do SNC, é uma entidade 
que deve fazer parte do diagnóstico diferencial dos 
doentes com dor localizada à coluna ou que apre-
sentem défices sensoriais ou motores, sobretudo em 
adultos jovens.   
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