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RESUMEN

El Neurocitoma Central es un tumor benigno infrecuente del Sistema Nervioso Central que afecta principalmente a adultos
jovenes. Clinicamente se manifiesta con sintomas neurolégicos debido a la hipertension intracraneana. Para establecer el
diagndstico es necesario el uso de estudios de imagen, histopatologia e inmunohistoquimica. El tratamiento de eleccién es

la reseccion quirldrgica total, acompafada en casos selectos de radioterapia y quimioterapia. El prondstico que generalmente
es bueno depende del porcentaje de reseccién quirdrgica y de las caracteristicas inmunohistoquimicas del tumor. El presente
trabajo tiene como objetivo reportar un caso de un tumor neuroepitelial de baja incidencia y actualizar el manejo diagnéstico
y terapéutico. Se presenta el caso de una paciente afrodescendiente de 22 afios con un Neurocitoma Central atipico
intraventricular bilateral (dominante izquierdo) a quien se le realizé una reseccién microquirirgica subtotal del tumor y se
colocé un catéter ventricular externo de seguridad y, como terapia coadyuvante, se le administré quimioterapia y radioterapia
concurrente. En el seguimiento a los 6 meses luego de la intervencion, la paciente presenta una evolucion clinica y neuroldgica

favorable.
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ABSTRACT

Central Neurocytoma is a rare benign tumor of the Central Nervous System that mainly affects young adults. Clinically, it manifests
with headache, nausea, vomiting, and visual disturbances due to intracranial hypertension. To establish the diagnosis, the use of
imaging, histopathology, and immunohistochemistry is necessary. The treatment of choice is total surgical resection, accompanied
in selected cases of radiotherapy and chemotherapy. The prognosis that generally is good, depends on the percentage of surgical
resection and the characteristics of the tumor. The present work aims to report the case of a low incidence neuroepithelial tumor,
such as atypical Central Neurocytoma, and to describe clearly and concisely the main characteristics of the tumor, as well as the
diagnostic and therapeutic methods that currently are considered of choice according to international guidelines. We present

the case of a 22-year-old patient with an atypical intraventricular Central Neurocytoma who underwent a subtotal microsurgical
resection of the tumor and a safety external ventricular catheter placement and received concurrent chemotherapy and radiotherapy
as adjunctive therapy. In the follow up 6 months after the intervention, the patient presented a favorable clinical and neurological

evolution.
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INTRODUCCION

El Neurocitoma Central (NC) es un tumor infrecuente
que representa aproximadamente el 0.1%-0.5% de todos
los tumores cerebrales'. Fue descrito por primera vez por
Hassoun y cols.? en 1982 y hasta la fecha se han repor-
tado menos de 1000 casos alrededor del mundo®. E1 NC
se encuentra clasificado por la Clasificacién de tumores
del Sistema Nervioso Central de la OMS en su cuar-
ta edicién de 2007 y en su actualizacién de 2016* como
un tumor grado II, es decir, de crecimiento relativamen-
te lento, pero con potencial de actuar como un tumor de
grados superiores y, segun la tercera edicién de la CIE-
O, el NC estéd agrupado en los tumores neuroepiteliales
de comportamiento incierto (benigno o maligno)®.
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Se presenta en su mayoria en adultos jévenes con un
rango de edad entre 20-40 afios® y con una proporcién
casi idéntica entre hombres y mujeres’. La etnia con ma-
yor prevalencia es la asidtica, encontrindose el mayor
nimero de casos en Korea, India y Jap6n®.

Habitualmente estos tumores se localizan en el cuer-
no frontal de uno de los ventriculos laterales en relacién
con el septum pellucidum y el foramen de Monro’.

La presentacién clinica de cefalea, ndusea, vémito y
trastornos visuales puede deberse al aumento de la pre-
sién intracraneal por un hidrocéfalo obstructivo™.

Para el diagnéstico, la técnica de imagen mds utilizada
es la Resonancia Magnética (RM) en la cual el NC se
presenta difusamente isointenso o hipointenso en T1 e
hiperintenso en T2, captando heterogéneamente el con-
traste de gadolinio. Del mismo modo, puede presentar
tanto en T1 y T2 dreas con poco realce, siendo descritas
como imégenes en “burbujas de jaboén”'!. Ademas de los
estudios de imagen, para establecer el diagndstico es ne-
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do, heterogénea, con areas quisticas y calcificaciones intralesionales que se extiende hacia el tercer ventriculo y se insinda hacia el ventriculo lateral derecho,
asociado a hidrocefalia supratentorial activa.

cesario obtener un resultado positivo para sinaptofisina
en el estudio inmunohistoquimico’.

En cuanto al manejo, la reseccién quirtrgica total es
el tratamiento de eleccién', sin embargo, se utiliza qui-
mioterapia, radioterapia o radiocirugia como tratamien-
tos coadyuvantes especialmente cuando no se ha logrado
una reseccién completa del tumor’, en neurocitomas con
atipia (se define a un NC atipico cuando tienen un in-
dice Ki-67 >2%, mitosis incrementada, necrosis focal o
vascularidad aumentada)' o cuando se trata de un caso
de recurrencia’.

El prondéstico de estos pacientes es generalmente bue-
no, con una supervivencia luego de la reseccién total del
tumor de un 95% y 85% a los 3 y 5 afios respectivamen-
te, y de un 55% y 46% con una reseccién parcial del tu-
mor®. Existen factores que orientan a un peor prondsti-
co, entre ellos la reseccién subtotal del tumor o un NC
atipico™.

El presente trabajo tiene como objetivos reportar
el caso de un tumor neuroepitelial de baja incidencia,
como es el Neurocitoma Central atipico, y describir de
una manera clara y concisa las principales caracteristi-
cas del tumor, asi como los métodos diagndsticos y te-
rapéuticos que actualmente se consideran de eleccién de
acuerdo con los consensos internacionales.

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de una paciente afroecuatoriana de 22 afios con
un cuadro de 3 afios de evolucién de cefalea holocra-
neana acompafiada de fonofobia y fotofobia que 6 meses
atrds se exacerba con compromiso del estado de cons-
ciencia y crisis convulsivas esporadicas. Se realizé elec-
troencefalograma (EEG) en el cual se obtiene lentitud
focal intermitente y ondas Theta con algunos paroxis-

mos asociados a la regién temporo-parietal izquierda.
En la Resonancia Magnética (RM) contrastada de ce-
rebro se evidencié una lesién intraventricular bilateral
con predominancia izquierda de gran tamafio, rodeada
de importante edema perilesional. (Figura 1)
Intervencién quirirgicay evolucién

Se realiz6 un abordaje transcortical frontal a nivel de F2
con reseccién microquirdrgica subtotal del tumor y se
colocé un catéter ventricular externo de seguridad sobre
el punto de Kocher contralateral, el cual fue retirado a
las 72 horas postquirurgicas sin complicaciones.

Macroscépicamente se traté de un tumor gris, friable y
muy vascularizado. El resultado del examen histopatol6-
gico fue compatible con Neurocitoma Central OMS II.
(Figura 2)

El control a los 6 meses se efectia con RM con gado-
linio. (Figura 3)

Como terapia coadyuvante la paciente recibe quimio-
terapia via oral a base de temozolamida y 2 Grays (Gy)
diarios de radioterapia concurrente.

Hasta la fecha, la paciente no ha presentado déficit
neurolégico, nuevas crisis convulsivas, ni sintomas o sig-
nos de hidrocefalia aguda. La escala de valoracién fun-
cional de Karnofsky es del 100%.

DISCUSION

El neurocitoma central es un tumor benigno poco fre-
cuente que se presenta casi equitativamente entre hom-
bres y mujeres de entre 20 y 40 afios®. Cldsicamente ha
presentado la mayor prevalencia en la etnia asidtica8. Sin
embargo, nuestra paciente es de etnia afrodescendien-
te. La presentacién clinica coincide parcialmente con lo
descrito en la literatura®.

El diagnéstico se confirmé con estudios de imagen,
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Figura 2. Placas histopatoldgicas de NC tefidas con hematoxilina-eosina. A: Neurocitoma, células claras. B y C: Infiltracion incluyendo células redondas unifor-
mes. Se evidencia proliferacion de células mondtonas redondas, sin atipia citoldgica y sin mitosis observable; las células estan intercaladas con vasos sangui-
neos capilares y focalmente presenta estructuras con apariencia de rosetas y calcificacion distroéfica focal.

Figura 3. A: RM simple y contrastada en corte axial. B: RM simple y contrastada en corte sagital. C: RM simple y contrastada en corte coronal. Se observa es-
tigmas de craneotomia frontal izquierda, area isointensa a nivel de tercer ventriculo con areas hipointensas compatibles con liquido cefalorraquideo, no san-
grado agudo en lecho quirtrgico.

histopatologia e inmunohistoquimica al encontrarse un
examen positivo para sinaptofisina.

Nuestra paciente presenté un electroencefalograma
anormal sin tener un foco epileptégeno en la corteza ce-
rebral. Este hallazgo puede en parte ser explicado por-
que la displasia cortical focal (producida por el tumor)
tiene la capacidad de presentar epileptogenicidad intrin-
seca®.

De acuerdo a las recomendaciones de tratamiento en
estas lesiones se realizé un manejo de primera linea qui-
rirgico con una reseccién total del tumor', sin em-
bargo, debido a la extensién del mismo, dnicamente se
logré realizar una reseccién subtotal. Como terapia co-
adyuvante y conforme al informe de inmunohistoqui-
mica que reporté atipia (Ki67 4%)" se decidi6 utilizar
quimioterapia y radioterapia concurrente. La reseccién
parcial del tumor y el reporte de atipia empeoran su pro-

néstico y predispone a que en el futuro la paciente pre-
sente recidiva®s.

CONCLUSIONES

Existen alrededor de 1000 casos de estos tumores repor-
tados en el mundo y en nuestro conocimiento este es el
primer caso de un Neurocitoma Central intraventricular
atipico reportado en el Ecuador.

Se presenta el caso de una paciente de 22 afios con un
neurocitoma central atipico intraventricular bilateral, a
quien se le realizé una reseccién parcial del mismo y se
traté con quimioterapia y radioterapia concurrente como
tratamiento coadyuvante.

La evolucién del cuadro de la paciente 6 meses luego de
la cirugia ha sido clinicamente favorable, con un valor en
la escala Karfnosky de 100%.
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COMENTARIO

Los autores presentan un caso de Neurocitoma central atipico intraventricular en una paciente femenina afrodescen-
diente de 22 afios al que le realizaron una reseccién subtotal seguida de quimio y radioterapia. El concepto de atipico
estd dado por presentar un Ki67 de 4%. A los 6 meses del tratamiento contintia con buena evolucién neuroldgica y una
RMN sin evidencia de recidiva tumoral.

Los Neurocitomas son tumores neuroepiteliales muy poco frecuentes pero mas infrecuente aun es la forma atipica,
predominantemente intraventricular y clasificados como Grado 2 de la reciente clasificacién de la OMS en 2016'. Ti-
picamente estdn ubicados dentro de los ventriculos laterales préximos al foramen de Monro, y cuando se realiza una
reseccién completa tienen un excelente prondstico y es rara la recidiva tumoral. En los casos de resecciones parciales o
casos atipicos es recomendable la radioterapia adyuvante.

Por ultimo, felicitar a los autores por el manejo y los resultados obtenidos.

Ruben Mormandi
FLENI CABA
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COMENTARIO

Los autores reportan un infrecuente y raro caso de neurocitoma central atipico con la particularidad de afectar a una
mujer de etnia no relacionada principalmente con la presentacion de la enfermedad; y en consecuencia de la remocién
subtotal de la lesion, recibi6 radioterapia y quimioterapia con un “performance status” éptimo a los 6 meses con esta-
bilidad de las imédgenes. Es de destacar que los abordajes contemporaneos a los ventriculos laterales comprenden acce-
sos transcallosos, transcorticales o endoscépicos, ajustando su seleccién al tamafio y localizacién de la lesién. Los casos
de alta tasa de recidiva por presentar un ki67 superior al 2% deben controlarse periédicamente e incluir el estudio del
resto de la columna debido a que han sido descriptas diseminaciones por el LCR. Por ultimo, debe considerarse en ca-
sos de reseccién subtotal la necesidad (o no) de realizar la colocacién de una valvula de derivacién en conjunto con una
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septostomia que evite que la recaida de la enfermedad provoque hidrocefalia.
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