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RESUMEN

Introduccion: El neurocitoma extraventricular
es un tumor neuronal raro que se localiza fuera
del sistema ventricular. Puede presentarse en
cualquier edad de la vida y se manifiesta con
sintomas neuroldgicos inespecificos
(convulsiones o déficits focales). Debido a su
baja incidencia, la literatura sobre neurocitoma
extraventricular es limitada, por lo que la
descripcion de casos clinicos contribuye a
mejorar el conocimiento y manejo de esta

entidad.

Objetivo: Describir las caracteristicas
clinicas, imagenologicas, histopatoldgicas y
terapéuticas de un caso de neurocitoma
extraventricular tratado mediante abordaje

endonasal transesfenoidal.

Caso clinico. Paciente masculino de 65 afios de
edad, raza blanca, con antecedentes de diabetes
mellitus tipo 2, que consulté por cuadro
progresivo de mareos relacionados con
cambios de posicion de la cabeza., diplopia

binocular horizontal, tinnitus constante en el
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oido izquierdo e inestabilidad para la marcha.
En ocasiones, presentaba episodios de cefalea
holocraneal, que cedian con analgésicos, sin
acompafarse de vomitos. Al examen
neuroldgico se detectd paresia bilateral del
sexto nervio craneal. En la tomografia
computarizada se observé imagen hiperdensa
en proyeccion del clivus que circundaba ambas
arterias carotidas internas. Se realizO un
abordaje endonasal endoscopico
transesfenoidal y se realizO la exceresis

tumoral con evolucion favorable del paciente.

Conclusiones: El neurocitoma extraventricular
es un tumor raro del sistema nervioso central,
con prondstico favorable tras reseccion
completa. Se requieren mas estudios para
definir protocolos terapéuticos 6ptimos porque
a pesar de ser una lesion benigna afecta la

calidad de vida del paciente.

Palabras clave: diplopia; neoplasias;

neurocitoma.
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ABSTRACT

Introduction: Extraventricular neurocytoma
is a rare neuronal tumor located outside the
ventricular system. It can present at any age
and manifests with nonspecific neurological
symptoms (seizures or focal deficits). Due to
its low incidence, the literature on
extraventricular neurocytoma is limited, so
describing clinical cases contributes to
improving understanding and management of
this entity.

Objective: To describe the clinical, imaging,
histopathological, and therapeutic
characteristics of a case of extraventricular
neurocytoma treated by transphenoidal
endonasal approach.

Clinical case: A 65-year-old Caucasian male
patient with a history of type 2 diabetes
mellitus presented with progressive dizziness
associated with changes in head position,
binocular constant

horizontal diplopia,

tinnitus in the left ear, and gait instability. He
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occasionally  experienced episodes of
holocranial headache, which resolved with
analgesics and were not accompanied by
vomiting. Neurological examination revealed
bilateral paresis of the sixth cranial nerve.
Computed  tomography  revealed a
hyperdense image in the clivus projection
surrounding both internal carotid arteries. A
transsphenoidal ~ endoscopic  endonasal
approach was performed, and tumor excision
was performed, with favorable patient

outcome.

Conclusions: Extraventricular neurocytoma
is a rare tumor of the central nervous system
with a favorable prognosis after complete
resection. Further studies are needed to define
optimal therapeutic protocols because,
despite being a benign lesion, it affects the

patient's quality of life.

Key words: diplopia; neoplasms; neurocytoma.
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INTRODUCCION

El neurocitoma extraventricular (NEV) es una neoplasia neuronal poco frecuente que se origina fuera
del sistema ventricular, con mayor frecuencia en el parénquima cerebral. @ Desde su primera
descripcion en la década de 1990, el NEV ha sido reconocido como una entidad distinta del
neurocitoma central, con diferencias en cuanto a su localizacién, comportamiento bioldgico y
caracteristicas histopatoldgicas. Aunque representa menos del 1 % de los tumores cerebrales, su
diagndstico y manejo clinico presentan desafios debido a su rareza y heterogeneidad clinica y

radioldgica. %)

El NEV afecta sobre todo a adultos jovenes, sin predileccion significativa por sexo, ©. y se
manifiesta con sintomas neuroldgicos variables que dependen de la localizacion tumoral. Los
pacientes suelen presentar cefalea, convulsiones, déficits neuroldgicos focales y, en algunos casos,
signos de hipertension intracraneal. Estos sintomas inespecificos dificultan el diagnostico temprano,
por lo que la sospecha clinica debe complementarse con estudios imagenologicos detallados.

El diagnostico por imagen se basa, por lo general, en la resonancia magnética (RM), donde el NEV
se presenta como una lesion bien delimitada, isointensa o hipointensa en T1 e hiperintensa en T2,
con realce variable tras la administracion de gadolinio. Sin embargo, la apariencia radioldgica puede
superponerse con otros tumores glioneuronales o gliomas, lo que hace indispensable la confirmacion
histopatologica. La inmunohistoquimica revela positividad para marcadores neuronales como
sinaptofisina, NeuN y cromogranina; asi como negatividad para marcadores gliales como GFAP, lo

que confirma su origen neuronal. ¢

En cuanto al comportamiento bioldgico, el NEV es un tumor de bajo grado con crecimiento lento y

prondstico favorable tras la reseccion quirurgica completa. No obstante, se han reportado variantes
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atipicas con mayor indice de proliferacion celular (Ki-67 >2 %), que presentan mayor riesgo de
recurrencia, progresion y, en casos excepcionales, diseminacion leptomeningea, lo que implica la
necesidad de seguimiento y, en ocasiones, tratamientos adyuvantes como radioterapia o

quimioterapia. ©

El tratamiento estandar es la reseccion quirdrgica total cuando es posible, lo que se asocia con una
alta tasa de supervivencia y bajo riesgo de recurrencia. En los tumores no resecables o recurrentes,
la radioterapia y la quimioterapia pueden considerarse, aunque la evidencia es limitada debido a la
baja incidencia del NEV. Por lo tanto, la recopilacion y anélisis de casos clinicos y series es

fundamental para mejorar el conocimiento sobre este tumor y optimizar su manejo clinico. )

El presente trabajo tiene como objetivo describir las caracteristicas clinicas, imagenolégicas,
histopatoldgicas y terapéuticas de un caso de neurocitoma extraventricular tratado mediante abordaje

endonasal transesfenoidal.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 65 afios de edad, raza blanca, con antecedentes de diabetes mellitus tipo 2, en
tratamiento con insulina desde hace tres meses, que consulta por cuadro progresivo de mareos
relacionados con cambios de posicion de la cabeza. Una semana después, refiere diplopia binocular
horizontal y tinnitus constante en el oido izquierdo e inestabilidad para la marcha. En ocasiones,
presenta episodios de cefalea holocraneal constante, sin acompariarse de vomitos, los cuales cedian

con analgésicos.
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En el examen neuroldgico se detect6 paresia bilateral del sexto nervio craneal. El resto del examen
neurologico fue normal. Los sintomas y signos sugerian compromiso neuroldgico, lo que motivo la

realizacion de estudios imagenoldgicos para descartar una lesion expansiva intracraneal.

Se realiz6 tomografia axial computarizada (TAC) y RM de craneo. En las imagenes de la TAC se

observd imagen hiperdensa en proyeccion del clivus que circunda ambas arterias caroétidas internas.
Figura 1

CIMEQ
SOMATOM X.cite

Fig. 1- Tomografia simple de craneo preoperatoria. Se observa lesion hiperdensa en el clivus.
Se realiz6 un abordaje endonasal endoscépico transesfenoidal con el objetivo de acceder a la lesion
para realizar la excéresis tumoral. Durante el procedimiento, se tomo una muestra de biopsia para el
diagnostico histopatoldgico definitivo, seguida de la reseccion tumoral bajo vision endoscopica
directa, con preservacion de las estructuras adyacentes. Este abordaje minimamente invasivo
permitié un acceso directo y seguro a la lesion, optimizd la extirpacion del tumor y facilito el

diagnostico de certeza para la planificacion terapéutica posterior. El paciente tuvo evolucion
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favorable, con regresion de los sintomas. Se realiz6 resonancia magnética nuclear al mes de operado

en la cual se observo reduccion de tamafio de la lesion. Figura 2.

Fig. 2- Iméagenes postoperatorias con reduccion del tamafio de la lesion. En secuencias T1, la
lesion tipicamente aparece isointensa o hipointensa, mientras que en T2 se observa hiperintensa.
Consideraciones éticas
Se obtuvo el consentimiento informado de los familiares responsables para publicar el articulo y se

respetd el anonimato del paciente.

COMENTARIOS

La literatura cientifica reporta un numero limitado de casos de NEV. Un caso publicado en el afio
2020 en el Hospital Universitario “Doctor Josep Trueta” (Espafia) describe a un vardn de 19 afios
con epilepsia y lesion frontal izquierda, ?) que en sus inicios fue confundida con condrosarcoma.
Tras la reseccién mostro evolucién favorable y ausencia de restos tumorales a los seis meses. En
2022, se documento un caso atipico en un paciente de 55 afios, con diagnostico previo de astrocitoma
de bajo grado, que presentd progresion tumoral y alta actividad proliferativa (Ki-67 40%), con

hallazgos genéticos sugestivos de NEV atipico. EI NEV afecta, por lo general, a adultos jovenes sin
http://revcimeq.sld.cu/index.php/imq
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predileccién sexual, con manifestaciones clinicas variables segun la localizacion tumoral. La
reseccion quirdrgica completa es el tratamiento de eleccion para mejorar el prondstico. @

La inmunohistoquimica (IHQ) desempefia un papel fundamental en la clasificacion y prondstico del
NEV, ya que permite diferenciarlo de otras neoplasias cerebrales con caracteristicas histoldgicas
similares, como el oligodendroglioma. y el ependimoma. ¢

La positividad fuerte y difusa para sinaptofisina es el marcador diagnéstico mas confiable para NEV,
pues evidencia la diferenciacion neuronal del tumor, una glicoproteina transmembrana presente en
las vesiculas presinapticas de las neuronas, es un fuerte indicador de células neuronales y sus
neoplasias. Mientras que la negatividad para proteina acida fibrilar glial (GFAP) ayuda a descartar
tumores gliales. © Ademas, la expresion del antigeno neuronal nuclear (NeuN) contribuye a

confirmar la diferenciacion neuronal terminal, en especial en los casos con ambigiiedad diagndstica.

Desde el punto de vista pronoéstico, el indice de proliferacion celular Ki-67 es el principal factor
evolutivo en NEV. Tumores con Ki-67 mayor al 2 % se consideran atipicos y presentan mayor riesgo
de recurrencia y diseminacion leptomeningea, lo que implica la necesidad de un seguimiento mas
estricto y, en algunos casos, tratamientos adyuvantes como radioterapia. ©® La IHQ no solo confirma
el diagndstico, sino que también orienta sobre el comportamiento bioldgico del tumor, lo que permite
clasificarlo segun el grado de la OMS y predecir su agresividad. ()

Los avances en técnicas de imagen han mejorado s la capacidad para diferenciar el NEV de otras
neoplasias cerebrales. La RM multimodal, que incluye espectroscopia, perfusion y difusion, permite
obtener informacién metabdlica y funcional del tumor, lo que aumenta la precision diagnostica mas
alla de las caracteristicas morfoldgicas convencionales. La espectroscopia por RM proporciona
datos bioquimicos que ayudan a distinguir tumores neoplasicos de otras lesiones, mientras que la

perfusion y la difusion aportan medidas cuantitativas como el coeficiente de difusion aparente
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(ADC) y la relacién colina/N-acetil aspartato (COL/NAA), que actdan como biomarcadores para la

clasificacion y grado tumoral. ¢68)

El NEV presenta en imagenes caracteristicas variables que dificultan su diferenciacion de otros
tumores glioneuronales o gliomas, ya que puede mostrar calcificaciones, componentes solidos e

hipervasculares, y areas quisticas. 1%

El neurocitoma extraventricular es un tumor raro del sistema nervioso central, con prondstico
favorable tras reseccion completa. Se requieren mas estudios para definir protocolos terapéuticos

Optimos porgue a pesar de ser una lesion benigna afecta la calidad de vida del paciente.
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