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NEUROCITOMAS DO SISTEMA NERVOSO CENTRAL
ANALISE CLINICO-PATOLOGICA DE TRES CASOS
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RESUMO - Os neurocitomas do sistema nervoso central s&o tumores raros, na maioria intracranianos e
caracterizadospel asuabenignidade. Por muito tempo permaneceram insuficientemente conhecidos, emrazéo da
suadistingdo clinicaeradiolégicadificil entre ostumoresintraventriculares (ependimomas, papilomasdo plexo
coroide, oligodendrogliomas, astrocitomas sub-ependimérios) e da semelhanca histolégica com os
oligodendrogliomas. O diagndstico passou aser possivel através daanaliseimuno-histoquinicaespecificaeda
microscopiael etronica. Nés apresentamos trés casos clinicos de neurocitomas intraventri cul ares confirmados
pel o estudo imuno-histoquinico. A apresentaco clinica, osdados radiol 6gicos, cirdrgicos, anatomopatol 6gicos
€0 prognéstico serdo discutidos em comparagdo aos dados recentes dalliteratura.

PALAVRAS-CHAVES: neurocitoma, sissemanervoso central, tumoresintraventriculares, imuno-histo-
quimica.

Central nervoussystem neur ocytomas: clinicopathological analysisof treecases

ABSTRACT - Central nervous system neurocytomaisarare benign tumor of neuronal origin. Because of some
clinical and radiological findings CNS neurocytomas were confused with other intraventricular lesions
(ependymomas, choroid plexus papilloma, oligodendrogliomas, subependymal astrocytomas). Pathological
diagnosisimproved with immunohistochemical and electron microscopic studies. We present three cases of
intraventricular neurocytomas confirmed by immunohistochemical studies. According to theliteratureclinical
signs, radiological features, surgical and pathological findings are discussed.
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Os neurocitomas do sistema nervoso central sdo tumores benignos, raros, geralmente de bom
progndstico, cuja incidéncia varia entre 0,1 e 0,5% dos tumores cerebrais. Primeiramente descritos
por Hassoun et al. em 1982, estes tumores sdo frequentemente localizados no sistemaventricular e
acometem em geral 0s adultos jovens. A apresentacdo clinica e a radiol6gica ndo sdo especificas e
sdo frequentemente confundidos com outros tumores (oligodendrogliomas, ependimomas). O
diagndstico histolégico tornou-se possivel gragas ao estudo imuno-histoquimico especifico e pelo
exame em microscopia eletronica.

Apresentamos trés casos de neurocitomas intraventriculares e fazemos uma comparagdo, a

partir da revisdo da literatura, entre os tracos clinicos, paraclinicos e terapéuticos destes tumores
excepcionais.
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CASOS

Caso 1. Mulher de25 anosdeidade, foi hospitalizadaem nosso servigo em novembro de 1995, apresentando
cefaléiadeforteintensi dade associada a epi sodios regressivos de hemiparesiaesquerda. No exame neurol 6gico
foi notado um edema papilar importante. Nenhum déficit sensitivo-motor foi observado.

A tomografiacomputadorizada (TC) mostrou volumosalesdo expansiva, parcial mente calcificada
localizadano ventriculo lateral esquerdo com extensdo através do forame de Monro, com impregnagdo moderada
pelo produto de contraste. Notava-se também umahidrocefaliaobstrutiva. A ressonanciamagnética (RM)
confirmou aextensdo tumoral dentro do ventriculo lateral esquerdo e do terceiro ventriculo, com aspecto
polilobular, heterogéneo com zonas deiso-sinal em T1 e hipo-sinal em T2 traduzindo adilatacdo ventricular.
Ocorriaumaimpregnagdo moderadaapdsainjecéo degadolineo.

Umaderivagéo ventricul o-peritoneal foi realizadadevido ahidrocefalia. A exérese macroscopicado
tumor foi feitaviatranscortical frontal pré-coronal esquerda. A |lesdo, de aspecto cinza-avermelhado e bastante
hemorrégica, ocupavaaporcao frontal do ventriculo lateral esquerdo até o forame de Monro. A dissecgdo das
paredesventricularesfoi feitasem dificuldade exceto ao nivel daparede externa, onde o tumor estavainserido.
O exame histopatol 6gico imedi ato evocava um ependimomade baixo grau.

Ao exame histopatol 6gi co, apés estudo em técnicade col oragdo usual em microscopiadptica, alesdo era
constituida por proliferagdo difusa de células monomorfas com nicleos arredondados e citoplasmas
insuficientemente visiveis sob um fundo fibrilar. Este tumor apresentavaareas de cal cificagdo muriforme. Nao
haviamitoses, nem necrose. Apresentavavascul arizagdo abundante em certas zonas. O estudo imuno-histoquimico
éapresentado naTabela 1. O diagnéstico sugerido foi neurocitoma.

A TCdecontrole confirmou atotal exéresedalesdo. Clinicamente, apaci ente recuperou-se bem, apenas
apresentando pequeno disturbio de memaria queregrediu completamente 2 meses maistarde. Nenhum tratamento
complementar foi realizado. A RM de controle, 3 anosapdsacirurgia, ndo mostrou nenhum sinal derecidiva.

Caso 2. Umajovem, de 17 anosdeidade, foi hospitalizadaem nosso servigo em dezembro de 1997, por
um quadro clinico de cefal éa progressiva hé 6 meses associada avomitos e diminuicdo daacuidade visual. Ao
exame neurol 6gico notou-se edema papilar. Nenhum déficit sensitivo-motor foi observado. Osnervoscranianos
eramnormais.

A TCmostravalesdointraventricular, calcificada, semimpregnaco pel o produto decontrasteeefeito de
massaresponsavel por dilatacdo ventricular (Figs. 1A e 1B). A RM mostravaque o tumor estavalocalizado ao
nivel do ventriculo lateral esquerdo com extensdo até o forame de Monro, poupando o terceiro ventriculo,
parcialmente cistico, impregnando-se fracamente apos ainjecéo de gadolineo (Fig 2).

A pacientefoi operadapor viatranscortical frontal esquerda. A lesdo apresentavaum aspecto homogéneo
de cor violaceaocupando atotalidade do ventriculo lateral esquerdo, bastante hemorrégica. A exéresetumoral
foi incompletaemrazao do problemahemorrégico. O examehistopatol 6gicoimediato erafavoravel aneurocitoma
Doisdias apds aexérese cirlirgica, apaciente apresentou sinais de hipertensdo intracraniana e umaderivagao
ventriculo-peritoneal foi realizadacom melhorados sintomas.

O exame hi stopatol 6gi co em microscopia éptica, mostrou umaproliferagdo densade pequenas células
monomorfas com nuicleos arredondados e poucos nucl éol os. O citoplasmaeraabundante. O estudo imunohisto-
quimico é apresentado naTabela 1. O diagndstico de neurocitomafoi entéo confirmado.

A pacienterecebeu alta hospitalar 14 dias ap6s aintervencdo, assintomética. Nenhum tratamento
complementar foi proposto. Um controle por RM, dois anos maistarde, ndo mostraqualquer sinal de evolugéo
dalesdo.

Tabela 1. Estudo imuno-histoquimico.

Cao Syn Neu Chr GFAp LEU-7 PS-100 Ker Vim
1 + _ _ _ + Nit Nt Nt
2 ++ _ _ ++ _ _ _ Nt
3 + Nt ++ ++ Nt

Syn, sinaptofisina; Neu, neurofilamentos; Chr, cromogramina; Ker, queratina; Vim vimentina;, LEU-7 — proteinaLeu-7; PS-
100, proteinaS-100; Nt, nadotestado; +, discretapositividade; ++, positividade.
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Fig 1A/B. Caso 2. TC de cranio semecominjecdo de contraste, que mostra tumor intraventricular, calcificado,
comfracaimpregnacao pelo contraste e efeito de massa responsavel por dilatagdo ventricular.

Caso 3. Homem, de 35 anosdeidade, foi admitido em nosso servigo em junho de 1998 por apresentar um
quadro clinico de hipertensao intracranianaaguda. O exame neurol 6gico mostravaum edema papilar importante.

Nenhumoutrosinal clinicofoi evidenciado.

A TC mostrou hemorragiaintraventricular associadaaumavolumosalesdo, parcialmente calcificada
a0 nivel doventriculolateral direito que seestendiaaté o forame de Monro e mostrava umaimpregnacdo moderada
pelo produto decontraste. A RM confirmou aextensao tumora no ventriculolateral direito com areashemorragicas

Fig 2. Caso2. RM emcorte coronal emT1 apésinje-
¢8o de gadolineo mostra o tumor localizado no
ventriculolateral esquerdo, comextensdo atéo forame
deMonro, o aspecto esponjoso, semimpregnacao pelo
produto de contraste.

no estado sub-agudo. Notava-se um aspecto polilobular,
heterogéneo com zonasemiso-sinal emT1 (Fig3) e
hipo-sina en T2 (Fig 4). Existiaimpregnacéo moderada
apds ogadalinio(Fig5).

Umaexérese macroscopicacompletadalesdo
foi feitaviatranscortical parietal posterior direita. Esta
lesdo, de cor amarel o-claro e bastante hemorrégica,
ocupavaa porgao posterior do ventriculo lateral direito
com extensdo até o forame de Monro. A resseccéo
tumoral ao nivel do septo edoteto doterceiro ventriculo,

ondeainfiltracdo eramaisimportante, foi considerada
comosatisfatdria.

Ao exame histopatol 6gico em microscopia
Optica, o tumor evocavaum ependimomaconstituido
de grande densidade celular, formado por células
monomorfas com nucleo arredondado, citoplasmamal
visivel esob fundo fibrilar. A anisocariose erapouco
marcante. N&o havia mitose nem necrose. O perfil
imuno-histoquimico é apresentado na Tabela 1, que
confirmou o diagnéstico de neurocitoma.

O p6s-operatorio foi marcado por hemiparesia
esquerda, associada a afasia de expressao e hemianopsia
lateral homonimaesquerda. A recuperagéo foi total 3
meses maistarde. Nenhum tratamento complementar
foi realizado. A RM de controle ndo mostrou qua quer
sinal derecidivatumoral.
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Fig 3. Caso 3. RM emcorte sagital en T1 mostra o aspecto polilobul ado, «espon] 0so», heterogéneo com
areasemiso-sinal, ocupando o ventriculo lateral direito.

Fig5. Caso 3. RM emcorte axial emsequéncia T1
aposinjecdo de gadolineo mostra volumoso tumor no
ventriculo lateral direito com extensdo até a parte
posterior do ventriculo lateral direito, com areasde
Fig4. Caso 3. RM emcorteaxial en T2 mostrao as- hemorragiano estado sub-agudo. Existeimpregnacdo
pecto heterogéneo dalesdo comzonasemhipo-sinal. moderada apdsinjecao de contraste.
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Fig 6. Caso 2. Microscopia épticamostra proliferacao de pequenas cél ulasmonomor fase nlicleos com
pequenos nucléolos centrais (HPSx 400).

DISCUSSAO

A incidéncia dos neurocitomas variaentre 0,1 e 0,5%? de todos 0s tumores intracranianos. S&o
tumores mais frequentes em adultos jovens, sem preferéncia de sexo e com pico de incidéncia entre a
segunda e a terceira décadas. Geralmente apresentam localizagdo intraventricular, preenchendo o
ventriculo lateral a partir do forame de Monro. Outras locaizagfes mais raras foram relatadas como as
intraparenquimatosas: corticais??, tdémica®, nlcleo caudado®; as intraventriculares sem extensdo aos
ventriculoslaterais. terceiro ventricul 0*#5, teto do quarto ventricul 0*¢; easlocdizagBesintramedul ares’.

Os pricipais sintomas estéo relacionados a hipertensdo intracraniana (vomitos, cefaléias,
distdrbios visuais), em decorréncia do bloqueio ventricular pelo tumor. Podem também ser
responsaveis por crises de epilepsia®?, ataxia®, distUrbios sensitivo-motores?>7° e cognitivos’. A
descoberta casual também é possivel®.

Na TC, o tumor se apresenta sob forma de lesdo arredondada ou polilobulada, podendo ser
espontaneamente isodensa, hiperdensa ou mista. Nota-se impregnagéo fraca ou moderada apos a
injecdo do produto de contraste. CalcificagOes e cistos podem estar presentes®® (Figs.1A e 1B). Na
RM, aimagem tipica é a de volumosa massa intraventricular, frequentemente ao nivel do forame de
Monro, em contato com o septo pelGcido (Fig. 5). O tumor é frequentemente i sointenso ao parénquima
em sequéncia T1 (Fig. 3) e ligeiramente em hipo-sina em T2 (Fig. 4). As zonas cigticas sdo de
mesmo sinal que o liquido cefalorraquidiano. O aspecto dalesdo é esponjoso (Fig. 2). Apdsainjecéo
de gadolineo, nota-seimpregnagdo discretaou moderadadalesdo, porém umaimpregnagdo importante
€ possivel?®. A RM é mais precisa na identificagc8o da topografia tumoral e de suas relages. Uma
dilatacdo ventricular esta frequentemente associada a obstrugéo do forame de Monro.

Tratamento cirdrgico

As principais vias de acesso para estes tumores intraventriculares so a transcalosa e a
transcortical-transventricul ar (transfrontal ou transparietal posterior). Nosutilizamosaviatransfrontal
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em dois casos e a transparietal posterior em um caso. Os neurocitomas s&o tumores relativamente
bem circunscritos, de colorago cinza-avermelhado. A disseccdo das paredes ventriculares em gera
ndo apresenta grandes dificuldades. Em razéo da intensa vascul arizac&o, a exérese pode ser limitada
a uma simples reducdo do volume tumoral. A base de implantagdo se encontra, em geral, sobre a
parede externado ventriculo lateral ou sobre o septo pelGcido. Os resultados cirdrgicos séo bastante
satisfatorios?1°, com regressdo total dos sintomas pré-operatdrios na maioria dos pacientes. Nos
casos em que a hidrocefalia € importante, uma derivacao ventricul o-peritoneal torna-se necessaria?®.

Diagnoéstico histoldgico

Hassoun et al.* em 1982 publicaram os primeiros casos de neurocitoma, descrevendo as
caracteristicas histoldgicas e o perfil imuno-histoquimico do tumor. A microscopia Gptica mostra
gue os tumores tém aspecto tipico : monomorfo, com células uniformes e nlcleos arredondados.
Mitoses e necrose s80 raras. Asrosetas neurocitarias também sdo raras. Calcificacfes e cistos podem
ser observados. A vascularizagdo é constituida por vasos ramificados com parede fina. No estudo
imuno-histoquimico, namai oriados casos, nota-se positividade a sinaptofising, queindicafortemente
a origem neuronal. A positividade a NSE (neuron-specific-enolase) e as proteinas S-100 e Leu-7
pode estar também presente nos gliomas ou ependimomas, em que o diagndstico diferencia é dificil.
A negatividade a GFAP (glia fibrillary acidic protein) e NF (neurofilament protein) € frequente.
Positividade a GFAP e a proteina S-100 mostra um potencia de diferenciagdo astrocitéria, raranos
neurocitomas. A microscopia el etronica mostra a presenca de material sinaptico, populagéo celular
uniforme com grénulos neurossecretores e microtdbulos. O citoplasma contém ribossomos em
guantidade moderada e raras mitocondrias.

Evolucéo

Os neurocitomas s80 considerados tumores benignos, de progndstico favorével. Em relagdo a
recidiva, Eng et a1, em suarevisdo daliteratura, encontraram apenas 7 casos entre 145 publicados
(5%). Nos casos de recidiva e nos casos de disseminagdo espinhal, o diagndstico anatomopatol égico
foi sempre de neurocitoma benigno. Entretanto, sio descritas formas malignas? e formas espinhais
recidivantes disseminadas por via liqudrica'!.

O aspetco histoldgico dos neurocitomas (tumores bem diferenciados, auséncia de mitose,
anisocariose pouco marcante), sugere uma radiorresisténcia. Nos casos de formas anapléasicas e
recidivas, a questdo de radioterapia deve ser ponderada.

Kim et al.® em 1997 publicaram uma série de 15 pacientes operados, em 7 casos a exérese foi
considerada como completa e em 8 casos considerada incompleta, com uma sobrevida de 52 meses.
A andlise dos resultados ndo mostra diferenca progndstica entre os pacientes em que a exérese foi
total ou incompleta, que receberam ou néo radioterapia complementar.

Schild et d.*? concluiram, em uma série de 32 pacientes, que a radioterapia ao nivel tumoral
melhora significativamente o controle pds-operatdrio para os pacientes em que a exérese foi
incompleta. Porém eles propdem uma observacdo simples dos pacientes com exérese incompleta,
reservando a radioterapia aos casos em que ha progressdo tumoral.

Conclusao

Os neurocitomas sdo tumores cerebraisraros, frequentemente benignos, sobretudo em adultos
jovens, de progndstico favorével e com taxas de recidivafraca (5%). A locaizacéo é frequentemente
intraventricular. Nosso estudo de trés casos de neurocitoma confirma os dados da literatura. Os
aspectos radiol 6gicos ndo sdo especificos, necessitando de um estudo anatomopatol égico e imuno-
histoquimico que confirme o diagndstico. O tratamento de escolha é a ressecgdo cirdrgica. A
radioterapia complementar ndo é indicada como primeira escolha para os casos de exérese cirlrgica
incompleta e estavel ou para os casos de recidiva assintomética
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