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NEUROCITOMA CENTRAL COM APRESENTACAO
INCOMUM POR HEMORRAGIA INTRAVENTRICULAR

Relato de caso

Ricardo Alexandre Hanel', Juan Carlos Montano?, Emerson Gasparetto’,
Léo F. da Silva Ditzel, Luis Fernado Bleggi Torres®, Jodo Candido Araujo®

RESUMO - O neurocitoma central foi descrito pela primeira vez na literatura em 1982 por Hassoun e
colaboradores como tumor bem diferenciado de origem neuronal. O tumor geralmente localiza-se no sistema
ventricular, afetando adultos jovens e geralmente cursando com hipertensao intracraniana secundaria a
hidrocefalia obstrutiva. O diagnéstico diferencial com outros processos intraventriculares como oligoden-
droglioma é realizado através de métodos imuno-histoquimicos. Raros casos de neurocitoma central associados
com hemorragia tém sido descritos na literatura. Descrevemos um caso de neurocitoma central de uma
paciente de 35 anos com apresentacgdo atipica. A paciente havia procurado o hospital com quadro subito de
cefaléia, vomitos e rigidez de nuca, sugerindo a presenca de hemorragia subaracndidea. A ressonancia magnética
demonstrou volumosa massa no ventriculo lateral direito cujos perfis histolégico e imuno-histoquimico eram
condizentes com neurocitoma central, a resseccdo cirlirgica foi realizada com sucesso, embora a paciente
tenha evoluido para um quadro de ventriculite no pés-operatério. Salientamos a importancia do estabelecimento
do neurocitoma central como diagnéstico diferencial de pacientes com hemorragia intraventricular e discutimos
as opgoes de tratamento para este tumor incomum.
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Central neurocytoma presented by intraventricular hemorrage: case report

ABSTRACT - Central neurocytoma was first described by Hassoun et al. in 1982 as a well-differentiated tumor
from neuronal origin. This tumor typically occurs in young adults, localized in the ventricular system. It usually
presents as intracranial hypertension due to obstructive hydrocephalus. The differential diagnosis should be
done with others intraventricular tumors as oligodendroglioma, subependymoma and choroidal plexus
papilloma. There are few cases of central neurocytoma presented by intraventricular hemorrhage in the literature.
We report a case of 35 year-old woman, who presented with obstructive hydrocephalus due to intraventricular
hemorrhage within the tumor. MRI revealed a tumor localized in the right lateral ventricle. Histopathological
and immunohystochemical analysis confirmed the diagnosis of central neurocytoma. We review options for
the treatment of this entity as well reinforce the inclusion of central neurocytoma as a differential diagnosis
for intraventricular hemorrhage.
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O neurocitoma central foi descrito pela primeira
vez na literatura em 1982 por Hassoun e cols.' como
um tumor bem diferenciado de origem neuronal,
distinto de tumores gliais e neuroblastoma. O neuro-
citoma central geralmente localiza-se no sistema
ventricular, tipicamente na regido do forame de
Monro, afetando adultos jovens na segunda ou ter-
ceira década de vida. Sua apresentacéo clinica cursa
com hipertensao intracraniana secundaria a hidroce-

falia obstrutiva, assim como disturbios visuais ou
mentais?. Acredita-se que o tumor se origine de cé-
lulas neuronais do septo peltcido e da placa sube-
pendimal dos ventriculos laterais®. O diagnéstico di-
ferencial com outros processos intraventriculares
como oligodendroglioma e ependimoma é de dificil
estabelecimento. Contudo, a imunopositividade para
marcadores neuronais como sinaptofisina, calcineu-
rina, enolase neurdnio especifica e microtubulos as-
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sociados com a proteina 2, assim como a negativi-
dade para a proteina glial fibrilar acida e proteina
neurofilamentosa permitem seu diagndstico*.

O comportamento biolégico do neurocitoma cen-
tral, inicialmente definido como benigno, tem sido
questionado devido aos relatos subsequientes de tu-
mores com anaplasia e a ocorréncia de recidivas, in-
cluindo disseminacao cérebro-espinhal®. Schild® rea-
lizou uma revisao de 32 pacientes com neurocitoma
central e encontrou uma sobrevida em 5 anos de
77% para pacientes submetidos a resseccao subtotal
e 90% nos casos de resseccdo macroscépica total.
Raros casos de neurocitoma central associados com
hemorragia tém sido descritos na literatura’® .

Salientamos a importancia do estabelecimento
do neurocitoma central como diagnéstico diferen-
cial de pacientes com hemorragia intraventricular e
discutimos neste texto as op¢oes de tratamento para
este tumor incomum.

CASO

Mulher de 35 anos, foi admitida no hospital com qua-
dro de cefaléia subita intensa seguida de vomitos, e dimi-
nuicao do nivel de consciéncia. Havia sido feita puncao
lombar em outro servico, tendo sido revelada presenca
de liquor hemorragico. Histéria prévia de cefaléia cronica
sem etiologia definida.

Ao exame fisico a paciente mostrou-se em estado ge-
ral regular, confusa e agitada. O exame fisico segmentar
nao demonstrou nenhum sinal flogistico. O exame neurolé-
gico evidenciou confusdo mental e rigidez de nuca seve-
ra. Hemograma sem anormalidades. TAP de 13,7s para
um controle de 13s; KPPT de 31s para um controle de 32s
e TT de 17s para um controle de 19s. Eletrocardiograma
em repouso: bradicardia sinusal. Raio X de térax: normal.
Tomografia computadorizada (TC) de cranio demonstrou
presenca de volumosa lesdo hiperdensa ocupando os
ventriculos laterais predominantemente a direita, compa-
tivel com tumor intraventricular e hemorragia associados
a hidrocefalia obstrutiva (Fig 1). Com o objetivo de avaliar
a possibilidade de mal-formacao arteriovenosa, realizou-
se angiografia cerebral digital, a qual ndo evidenciou tal
lesao.

A paciente foi submetida a derivacao ventricular ex-
terna de emergéncia para tratamento da hidrocefalia e
monitorizacdo da pressao intracraniana. Ressonancia mag-
nética (RM) de cranio realizada no 1° dia pds-operatorio
demonstrou presenca de lesdo expansiva intraventricular,
ocupando corno frontal, atrio e trigono do ventriculo la-
teral direito, determinando deslocamento do septo pelu-
cido para esquerda e compressao sobre o ventriculo late-
ral esquerdo. A lesdo media 6,0 X 5,0 cm nos seus maio-
res eixos axiais, apresentava sinais heterogéneos na se-
guéncia ponderada em T1, com realce heterogéneo apds
administracao de contraste. No seu interior encontraram-

Fig 1. TC de crénio demonstra volumoso processo expansivo

intraventricular, hiperdenso, correspondendo a componente
hemorrdgico em seu interior.

se areas hipointensas nas seqiéncias ponderadas em T2,
as quais correspondiam a componentes de hemorragia
recente. Havia também sinais de sangue coletado no cor-
no occipital do ventriculo lateral direito (Fig 2).

Ap0s estabilizacdo do quadro clinico, a paciente foi
submetida a um acesso frontal transcortical direito com
resseccdo macroscopicamente total do tumor, o qual se
apresentava totalmente no ventriculo lateral direito. Envi-
ados multiplos fragmentos para congelacdo no per-ope-
ratorio, obteve-se o diagnéstico de neoplasia pouco dife-
renciada sugestiva de oligodendroglioma grau 2 segundo
a classificacdo da Organizacdo Mundial de Saude. O exa-
me imunohistoquimico demonstrou negatividade para a
proteina glial fibrilar 4cida (GFAP) e positividade para a
sinaptofisina, obtendo-se assim o diagndstico de neuro-
citoma central. TC de cranio realizada no periodo pés-
operatério imediato (Fig 3) ndo revelou lesdo residual, op-
tando-se entdo pela nao realizagdo de radioterapia.

A paciente apresentou boa evolugdo, porém no nono
dia pos-operatorio iniciou com febre (38,8°C de tempera-
tura), hipotensao (90/60 mmHg), cefaléia, vomitos e rigi-
dez de nuca. O exame de liquor demonstrou a presenca
de 3.760 leucécitos/mm?, neutrédfilos 86%; glicose 0 mg/
dl; bactérias Gram negativas, achados caracteristicos de
ventriculite bacteriana. Instituiu-se antibioticoterapia, com
melhora progressiva do quadro. Contudo, no vigésimo sex-
to dia pds-operatério a paciente apresentou novo episo-
dio de cefaléia intensa associado a vomitos. Nova resso-
nancia magnética foi realizada, revelando a presenca de
volumosa lesao expansiva no ventriculo lateral direito com



630 Arq Neuropsiquiatr 2001;59(3-A)

Fig 2a e 2b. RM de crdnio ponderada em T1, (sagital e axial, respectivamente) demostra lesdo expansiva com sinais heterogéneos com

realce heterogéneo apds administracdo de contraste localizada no interior do trigono do ventriculo lateral direito, determinando deslo-

camento do septo pelicido para esquerda e compressao sobre o ventriculo lateral esquerdo.

Fig 3. TC de crénio realizada no 1° PO evidenciou resseccdo

macroscopicamente total da lesdo.

extensao para o lobo frontal direito, sugerindo recidiva
neoplasica ou processo infeccioso. Submetida a reaborda-
gem, através do acesso ja utilizado para resseccao tumoral,
observou-se a presenca de abcesso cerebral, o qual foi
drenado. Realizada antibioticoterapia complementar por

6 semanas. Atualmente a paciente encontra-se bem, com
leve confusdao mental, melhorando progressivamente com
retorno a suas atividades habituais diarias.

DISCUSSAO

O neurocitoma central foi descrito primeiramen-
te por Hassoun e cols.’. Este tumor encontra-se ge-
ralmente no sistema ventricular em adultos jovens e
associa-se com hidrocefalia obstrutiva. A microscopia
6tica revela células com nucleo arredondado e cro-
matina fina, além da presenca de estroma fibrilar e
pseudorosetas. Os achados na microscopia eletroni-
ca demonstram citoplasma contendo vesiculas de
nucleo denso e finos processos celulares contendo
microtubulos paralelos’. O neurocitoma central apre-
senta positividade para a sinaptofisina e negatividade
para a proteina glial fibrilar acida.

A incidéncia do neurocitoma central em grandes
séries cirdrgicas varia de 0,25% a 0,5% de todos os
tumores intracaranianos®''. Em 207 casos revisados
por Figarella-Branger e col.”, a idade no inicio das
manifestacdes clinicas variou de 8 dias a 67 anos,
com média de idade de 29 anos, sendo 72% dos
casos diagnosticados dos 20 aos 40 anos. Ambos os
sexos sao igualmente afetados’.

O neurocitoma central se localiza tipicamente nos
ventriculos laterais e/ou terceiro ventriculo. O local
mais comum dentro do sistema ventricular é a por-
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¢ao anterior de um dos ventriculos laterais (50%),
com uma maior incidéncia no ventriculo lateral es-
querdo. No estudo de Figarella-Branger e col., 15%
dos casos ocupavam um ventriculo lateral e o terceiro
ventriculo, e ambos os ventriculos laterais estavam
envolvidos em 13% dos casos. Em apenas 3% dos
casos o tumor estava restrito ao terceiro ventriculo.

A apresentacao inicial da maioria dos pacientes com
neurocitoma central é de hipertensao intracraniana.
A historia clinica é curta, em média 3,2 meses*".

Raros sao os relatos de neurocitoma central que
apresentaram hemorragia’'?. Contudo, como o oli-
godendroglioma tem aspecto histol6gico muito se-
melhante ao do neurocitoma central, é possivel que
neurocitomas centrais que cursaram com hemorra-
gias tenham sido erroneamente diagnosticados co-
mo oligodendrogliomas, principalmente no caso dos
tumores avaliados antes do estabelecimento desta
nova entidade clinicopatolégica em 1982. Okamura’
descreve um caso de neurocitoma central com he-
morragia intraventricular espontanea em paciente
de 23 anos. Smoker et al.® descrevem um caso de
hemorragia intraventricular secundéria a neurocito-
ma central localizado no ventriculo lateral esquer-
do. Kim et al.” relatam um caso de hemorragia intra-
tumoral em um paciente de 25 anos cujo tumor si-
tuava-se em ambos ventriculos laterais e no terceiro
ventriculo. Namiki® relata um paciente de 50 anos
com neurocitoma central recidivado 15 anos apods a
primeira cirurgia. Este paciente foi submetido na épo-
ca da primeira intervencao a radioterapia; os auto-
res implicam a radioterapia na genese do sangra-
mento intratumoral.

O tratamento ideal para estes tumores é a res-
seccdo cirurgica total'"'2. A conduta nos casos onde
a resseccao total ndo pdde ser obtida permanece
controvertida. Com a finalidade de avaliar o papel
da radioterapia, Kim'? revisou retrospectivamente 15
casos de neurocitoma central com um seguimento
de 52 meses em média. A resseccao macroscépica
total foi realizada em sete pacientes, tendo dois de-
les recebido radioterapia fracionada. Ressec¢ao sub-
total foi realizada em oito pacientes, cinco dos quais
foram irradiados. Em dois dos cinco pacientes que
nao receberam radioterapia apds a resseccao macros-
coOpica total, ocorreu recidiva tumoral 8 e 21 meses
apos a cirurgia, respectivamente enquanto que nao
se observou recidiva nos dois pacientes submetidos
a radioterapia fracionada apos ressec¢do macros-
copica total. Nos cinco pacientes que receberam ra-
dioterapia fracionada ap6s a resseccao subtotal cons-
tatou-se a diminuicdo ou desaparecimento do tu-

mor; um paciente apresentou complicagdes devido
a radioterapia. Nenhuma mudanca foi encontrada
nos trés pacientes que ndo foram submetidos a ra-
dioterapia ap6s a resseccao subtotal. Kim sugere que
a radioterapia tenha um efeito benéfico nos casos
de neurocitoma central. Contudo, o uso da radiote-
rapia deve ser avaliado com cautela nos casos de
resseccao total devido aos riscos de complicacoes e
pelo fato de que mesmo nos pacientes que nao re-
ceberam radioterapia ap6s a resseccao subtotal hou-
ve uma evolucao extremamente benigna. Schild®,
porém, relata uma taxa de sobrevida em 5 anos de
88% para os pacientes que receberam radioterapia
apos a resseccao subtotal em comparacdo com 71%
daqueles que nao receberam (p = 0.3). Sgouros? afir-
ma que a radioterapia pode ser UGtil pds resseccao
subtotal em tumores com caracteristicas de
anaplasia.

Cobery e cols.™ relatam 4 casos com resseccao
subtotal ou recorréncia de neurocitoma central tra-
tados com radiocirurgia por raios gama (gamma
knife) tendo ocorrido marcante reducdo no volume
tumoral pés irradiacao (48%, 72%, 81%, 77%). Ne-
nhum dos quatro pacientes necessitou de outra
modalidade terapéutica. Ndo houve complicagdes da
radiocirurgia em nenhum dos casos. Baseados nes-
tes achados, Cobery e cols. sugerem que a radioci-
rurgia deva ser o tratamento de escolha nos casos
de neurocitoma central com resseccdo subtotal e/
ou recorréncia.

Na opinido dos autores do presente relato, a ra-
dioterapia e a radiocirurgia devem ser reservadas
apenas para 0s casos nos quais a resseccao total nao
foi obtida ou nos casos de recidiva onde a reoperacao
nao esteja indicada.

Relatos isolados do uso da quimioterapia estao
presentes na literatura. Dodds e cols. relatam um
caso de reducad do volume tumoral com o esquema
de etoposide associado a ifosfamida e carboplatina®.

Sumarizando, o neurocitoma central pode apre-
sentar-se associado a hemorragia, devendo realizar-
se o diagnostico diferencial com oligodendroglioma
ou outros tumores intraventriculares com métodos
imunohistoquimicos. O tratamento de escolha é cirtr-
gico através da resseccdo macroscdpica total, sendo
airradiagao pos-operatoria (preferencialmente radio-
cirurgia) reservada aos casos de resseccao subtotal.
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