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Neurocitoma central atipico: relato de caso
Atypical central neurocytoma: case report
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Resumo

Neurocitomas centrais sao tumores do sistema nervoso central de comportamento
usualmente benigno, que costumam ocorrer nos ventriculos laterais de individuos jovens.
Apresentamos o caso de um paciente do sexo masculino, de 31 anos de idade, com uma
lesdo expansiva intraventricular ocasionando quadro de hidrocefalia e queixas visuais. O
paciente foi submetido a resseccao completa da lesao. Apresentou hidrocefalia persistente
no pos-operatorio, necessitando de derivacdo ventriculo-peritoneal. A evolucao foi
favoravel e o paciente recebeu alta para seguir acompanhamento ambulatorial. Exame
anatomopatoldgico evidenciou neurocitoma central atipico. O objetivo deste relato é
apresentar um caso classico de uma neoplasia rara, realizando uma revisdo da literatura e
mostrando sua importancia, dado o prognéstico favoravel.
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Abstract

Central neurocytomas are central nervous system tumors. They are usually benign and tend
to occur in the lateral ventricles of young adults. We report the case of a 31-year-old male
patient with an intraventricular lesion, causing hydrocephalus and visual complaints. The
patient was submitted to a complete surgical resection of the lesion. However, he persisted
with hydrocephalus in the postoperative period and required a ventriculoperitoneal shunt.
The clinical course was favorable and the patient was discharged to follow-up. Anatomic
pathology test revealed an atypical central neurocytoma. The objective of this case report
is to describe a classic presentation of a rare neoplasm, including a review of the literature,
highlighting the importance of this diagnosis because of the favorable prognosis.
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Neurocitomas centrais sdao tumores Descricao do caso
raros do sistema nervoso central (SNC), que
se localizam, tipicamente, nos ventriculos
laterais de adultos jovens. Esses tumores
costumam ser de comportamento
benigno, mas em torno de 20% dos casos
estdo associados a pior progndstico,
com caracteristicas de anaplasia e
proliferacao celular aumentada (MIB-1 >
2%). A aparéncia do tumor nos exames de
imagem é caracteristica, assim como seu
aspecto histopatoldgico. Atualmente, seu
tratamento é controverso, mas evidéncias
apontam que a resseccao total da lesao é a
terapéutica de escolha.

Paciente de 31 anos, sexo masculino,
procurou o ambulatério de neurocirurgia
do HCPA em maio de 2010 com queixas
de perda progressiva de visdo, cefaleia e
hemiparesia direita, apresentando quadro
com 3 meses de evolucao. Ao exame inicial,
apresentava diminuicao da acuidade visual
nos campos visuais a direita. Os demais itens
do exame neurolégico eram normais.

A ressonancia magnética encefalica (RM)
demonstrou lesao expansiva heterogénea
no ventriculo lateral esquerdo, de contornos
definidos, com areas cisticas, apresentando
impregnacao intensa pelo contraste, com
desvio das estruturas da linha média para
direita e herniacédo subfalcial. Havia dilatacdo
do sistema ventricular supratentorial,
com sinais de transudagao ependimaria
e apagamento de sulcos subaracnoideos
da corticalidade de ambos os hemisférios
cerebrais (figura 1).

O presente estudo tem como proposta
a descricao de um caso de neurocitoma
central atipico atendido no Hospital
de Clinicas de Porto Alegre (HCPA),
assim como a revisao das principais
caracteristicas, do diagnéstico e do
tratamento do caso.
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Figura 1: 1a) Ressonancia magnética (corte axial) ponderada em FLAIR, evidenciando a lesdo hiperintensa
intraventricular, com aumento dos ventriculos laterais, especialmente o esquerdo, e edema transependima-
rio. 1b) Corte axial ponderado em T2. 1c) Corte axial ponderado em T1, sem uso de contraste endovenoso,
mostrando a lesdo hipointensa. 1d) Corte axial ponderado emT1, com uso de gadolinio endovenoso, eviden-
ciando a lesdo intraventricular com realce heterogéneo.

O paciente foi submetido a microcirurgia para exérese do tumor, com abordagem transcortical do ventriculo lateral
esquerdo através do sulco frontal superior. A lesao foi identificada aderida as paredes do ventriculo e totalmente ressecada.
O procedimento foi realizado sem intercorréncias (figura 2).

FOVY250 mm

H. CLINICAS F%A\ —_— > 2mm
TC DE CRANIO (ENCEPALDY > 1mm
Philips

Figura 2: Tomografia computadorizada (TC) realizada no
primeiro dia pds-operatdrio evidencia remog¢dao completa
da lesdo. Nota-se area de pneumoencéfalo no corno fron-
tal do ventriculo lateral direito.
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No pods-operatério, o paciente apresentou pressao
intracraniana sustentadamente elevada por hidrocefalia,
optando-se pela realizacdo de derivacdao ventriculo-
peritoneal. O paciente evoluiu favoravelmente nos dias
posteriores ao procedimento, recebendo alta hospitalar e
orientacdo de retornar para acompanhamento ambulatorial.

O estudo anatomopatolégico da peca cirdrgica
identificou, macroscopicamente, lesao de tecido cinzento
e elastico. A descricao da microscopia foi de uma neoplasia
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de células redondas desprovidas de pleomorfismo nuclear
significativo, com citoplasma com areas claras e areas
eosinofilicas, e com esparsas figuras mitéticas (figura 3).
Na imuno-histoquimica, complementarmente, houve
positividade para sinaptofisina, enolase e Ki67, e negativa
para cromogranina e GFAP, sendo o estudo realizado pela
técnica daimunoperoxidase. As caracteristicas descritas sao
compativeis com neurocitoma central, e a positividade de
Ki67 em cerca de 5% das células permite a subclassificacdo
da neoplasia como neurocitoma central atipico.

delicados. b) Imagem com magnificacdo de 400 vezes, evidenciando células neoplasicas lembrando oligodendrocitos.

Discussao

Neurocitomas centrais sao neoplasias raras do
SNC que tipicamente afetam os ventriculos laterais
de pacientes jovens em torno da terceira década
de vida (1,2). Desde 1982, quando Hassoun et al.
(3) caracterizaram a doenca como uma entidade
patolégica distinta, mais de 500 casos foram relatados
(4). Apesar de seu maior reconhecimento desde 1982,
estima-se que sua incidéncia seja de apenas 0,1 a 0,5%
dos tumores de SNC (5,6). A distribuicao sexual dessa
doenca é similar em homens e mulheres, sendo de
1,02:1, respectivamente (7).

Atualmente, baseando-se em  caracteristicas
morfolégicas e em progndstico, os neurocitomas
centrais podem ser divididos em dois grupos: tipicos ou
atipicos. O comportamento dos neurocitomas centrais
tipicos normalmente é benigno e estd relacionado a
bom progndéstico, apesar de alguns casos cursarem
com danos importantes a partir do crescimento da
lesdo, de acordo com sua localizacao (8). Os atipicos,
que compreendem cerca de 20% dos neurocitomas
centrais, possuem evolucao mais agressiva e variadas
caracteristicas de anaplasia, como necrose, proliferacdo
endotelial, pleomorfismo celular ou aumento de atividade
mitética (7-10). Lesdes atipicas com evidéncia de intensa
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proliferacdo, como evidenciado por marcadores como o
Ki67 (antigeno que reage com os anticorpos monoclonais
MIB-1), estdo relacionadas com aumento de recorréncia
e mortalidade (10-12). Uma marcacao de MIB-1 (MIB-1
LI) > 2% é um fator progndstico importante de recidiva e
menor sobrevida (10-12).

O curso clinico da doenga costuma ser lento, com
ocorréncia de cefaleia, crises convulsivas ou mudancas
visuais, secunddrias ao efeito expansivo da neoplasia
(7,13). Sintomas relacionados a hipertensao intracraniana
sdo comuns, por obstrucdao do forame de Monro. Os
neurocitomas centrais localizam-se no sistema ventricular
(7,14), principalmente nos ventriculos laterais (7), e
costumam aderir-se as paredes superior e lateral do
ventriculo (15), podendo ser encontrados, menos
frequentemente, no terceiro ventriculo (16), quarto
ventriculo (17) e, raramente, na medula espinal (14). A TC
neurocitomas centrais, apresentam-se tipicamente como
massas solitérias, isointensas ou levemente hiperintensas
nos ventriculos laterais, proximas ao forame de Monro
(15). Aimagem se impregna intensamente pelo contraste,
de modo uniforme (18), e em torno de 51% dos casos ha
evidéncia de calcificagées (7). A RM evidencia imagem
isointensa ou levemente hiperintensa em T1 e T2, em
comparacao com o coértex cerebral (19), com forte
impregnacao por gadolineo (20).
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Macroscopicamente, os neurocitomas centrais sao
massas acinzentadas e lobuladas. Ocasionalmente,
podem ser observadas areas cisticas, de necrose (15), ou
areas de hemorragia local (18). A microscopia 6ptica, os
neurocitomas centrais sdo tumores bem diferenciados, com
células pequenas e uniformes, de nucleos arredondados e
citoplasma escasso, disposto como um halo perinuclear
(aparéncia de “ovos fritos”), possuindo um aspecto
semelhante ao de um oligodendroglioma. Atividade
mitotica escassa e presenca de areas celulares alternando
com dareas fibrilares contendo regides semelhantes a
rosetas irregulares sao caracteristicas microscépicas que
sugerem neurocitoma central (20). Vasos sanguineos
dispersos pela amostra podem ser observados, e areas
de calcificacdo sdo vistas em metade das bidpsias (2).
A presenca de necrose, atividade mitdtica intensa e
proliferacao vascular é indicador de pior prognostico nas
lesGes atipicas (19). Na avaliagdo imuno-histoquimica,
pode-se determinar a origem neuronal das neoplasias a
partir da positividade para enolase neurdnio-especifica
e sinaptofisina (7,15). Positividade para antigeno nuclear
neuronal (NeuN) pode ser Util para casos em que ha duvida
em relacdo ao resultado do teste da sinaptofisina (13,21). A
positividade para GFAP é varidvel no neurocitoma central
(12) e pode sugerir pior prognéstico (22). Atualmente, a
imuno-histoquimica tem sido Util também para avaliacao
do potencial proliferativo da neoplasia. Como antes
mencionado, lesdes com um indice de marcagao MIB-1 >
2%, principalmente em associagao com caracteristicas de
anaplasia, estdo relacionadas a desfechos desfavoraveis
(10,11).

A maioria dos estudos concorda que o tratamento de
escolha do neurocitoma central é a resseccao total da lesao
(1,4,5,23). O neurocitoma central é passivel de resseccao
total porque se trata de lesdo localizada, que ndo costuma
invadir tecido cerebral. Ocasionalmente, o material aderido
a estruturas essenciais pode nao ser retirado, implicando
em uma resseccao incompleta. O papel da radioterapia
no tratamento dessa neoplasia tem sido estudado, mas,
devido a pequena quantidade de casos, ndo ha evidéncia
definida dessa modalidade terapéutica como tratamento
primério. Contudo, varios artigos cientificos abordaram
0 uso da radioterapia apds resseccao total e incompleta.
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Rades e Schild (19) revisaram dados de 351 pacientes com
diagndstico de neurocitoma central tipico e mostraram que
asobrevidaem 10 anos de pacientes que foram submetidos
a resseccao total foi superior a de pacientes com resseccao
incompleta (100 versus 90%, respectivamente). O mesmo
estudo avaliou 87 pacientes com neurocitoma central
atipico e mostrou que a mortalidade desses pacientes foi
maior do que a observada em pacientes com neurocitoma
central tipico (22 versus 3% e mediana de 17 e 16 meses,
respectivamente). De forma semelhante, a resseccdo
total da lesdo foi relacionada a maior sobrevida em 5
anos do que a resseccao incompleta (91 versus 46%,
respectivamente). Tanto em pacientes com neurocitoma
central tipico quanto atipico houve evidéncia de beneficio
com radioterapia pds-operatdria somente a pacientes que
foram submetidos a resseccdo incompleta, ndao havendo
beneficio da radioterapia apds resseccdo total.

Estudo semelhante, de Rades e Fehlauer (4), com dados
de 310 pacientes de 91 instituicdes, avaliou sobrevida
de pacientes submetidos ao tratamento cirdrgico do
neurocitoma central. A sobrevida em 5 anos do grupo
que teve resseccao total foi de 99%, enquanto a do grupo
que teve resseccao incompleta foi de 86%. Assim como
no estudo anterior, a radioterapia sé trouxe beneficio
aos pacientes que tiveram resseccao incompleta. Ainda
hd pouca evidéncia sobre o efeito da quimioterapia
e da radiocirurgia no manejo dessa neoplasia (24,25).
Os resultados sao promissores, mas mais estudos sao
necessarios para determinacao de desfechos com o uso
dessas modalidades terapéuticas.

Conclusao

O neurocitoma central é uma neoplasia rara que
normalmente cursa com bom prognéstico. Deve ser
suspeitada, principalmente, em pacientes mais jovens
e possui caracteristicas tipicas nos exames de imagem.
A confirmacdo é feita através do exame histoldgico e
imuno-histoquimico, que podem auxiliar na definicdo
da agressividade e prognéstico do tumor. Atualmente o
tratamento de escolha é a resseccao total da lesao, porém,
quando somente a resseccao incompleta é possivel,
recomenda-se tratamento radioterapico complementar.
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