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RESUMEN  

El neurocitoma o tumor epitelial disembrioplásico (TND) es un tumor infrecuente 
del sistema nervioso central (SNC) clasificado Grado I, según la OMS, y las series 
que aparecen en la literatura médica informan de pocos casos. Por considerarse 
una entidad poco frecuente y por haber asistido en un corto período a 2 pacientes 
adolescentes uno con recidiva de tumor cerebral que fue reintervenido y donde el 
diagnóstico patológico inicial se correspondía con un astrocitoma de bajo grado y la 
otra, llevada a sala de operaciones con el diagnóstico de astrocitoma de alto grado, 
y donde después de estudios de inmunohistoquímica el diagnóstico final fue de 
tumor neuroepitelial disembrioplásico extraventricular. Se indicó tratamiento con 
radiaciones ionizantes. Se decidió revisar la literatura y presentar estos 2 casos. 
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ABSTRACT  

The Neurocytoma or dysembryoplasia epithelial tumor (DET) is an infrequent tumor 
of the central nervous system (CNS) classified as Degree I according to the WHO 
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and the series appearing in the medical literature report not much cases. It is 
considered a not much frequent entity and due to the care during a short period to 
2 adolescent patients, one of them with relapse of cerebral tumor re-operated on 
and where the former pathologic diagnosis was in correspondence with a high 
degree astrocytoma and that after the immunohistochemistry studies the final 
diagnosis was of a extraventricular dysembryoplasia neuroepithelial tumor. The 
treatment prescribed was with ionizing radiations. Literature was reviewed and two 
cases were presented.  
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INTRODUCCIÓN  

El neurocitoma o tumor epitelial disembrioplásico (TND) es originado en el sistema 
nervioso central (SNC), de origen neuronal y glioneuronal, bien diferenciado,1 que 
se desarrolla durante la embriogénesis, generalmente de localización 
supratentorial, poco frecuente, de crecimiento lento, de carácter benigno o de bajo 
grado de malignidad, según la clasificación de la OMS (Grado I). Caracterizado por 
vez primera en 1988 por Daumas-Duport and Scheithauer.1-4  

Predomina en niños o adultos jóvenes, en el 90 % de las veces con antecedentes 
de presentar convulsiones parciales de larga data, resistentes a la terapéutica 
farmacológica anticonvulsivante. La clínica de crisis parciales, la ausencia de 
focalización neurológica y los hallazgos de la RMN permiten orientar el diagnóstico 
diferencial con los gliomas.2-5  

Por lo infrecuente de la entidad y por la coincidencia de haberse presentado en un 
período muy corto, describimos 2 pacientes, adolescentes, que padecían esta 
patología, en los cuales fue necesaria la terapéutica con radiaciones ionizantes. 

  

PRESENTACIÓN DE CASOS 

Paciente No. 1 

Paciente del sexo masculino, blanco, de 16 años de edad.  

Antecedentes: presentó cuadros convulsivos desde los 9 años de edad, por los que 
en el 1997 requiere hospitalización; mediante TAC se evidenció una lesión tumoral 
temporo parietal izquierda.  

Fue llevado a la sala de operaciones donde le realizaron exéresis de la masa 
tumoral, identificada en el Deparatamento de Anatomía Patológica como 
astrocitoma de bajo grado de malignidad.  



Revista Cubana de Medicina.2010; 49(4)395-401 

  
http://scielo.sld.cu 

397 

Se mantuvo con cuadros convulsivos ocasionales que se exacerbaron en los últimos 
meses hasta hacerse muy frecuentes en el día, con resistencia a la terapéutica 
anticonvulsivante.  

El 21 de marzo de 2005 fue llevado nuevamente a la sala de operaciones: le 
realizaron craniectomía parietal izquierda y en la nota operatoria describieron una 
masa tumoral recidivante al nivel parietal izquierdo que infiltraba la duramadre con 
marcada vascularización y una masa sólida friable con múltiples adherencias. Sólo 
pudo realizarse exéresis parcial de la lesión tumoral.  

La biopsia por congelación (B#05-6248-13) demostró que se trataba de un 
astrocitoma.  

En el informe de la biopsia por parafina B#05-6249-1076 se describe: se observan 
fragmentos de corteza cerebral y escasa sustancia blanca, así como la duramadre 
adherida al nivel de la corteza y ondulaciones constituidas por células con 
citoplasma escaso y núcleos redondos que se disponen rodeando espacios de 
aspecto mucinoso, donde incluso parecen flotar algunas neuronas. No hay evidencia 
de necrosis, no hay hemorragias, no hay proliferación endotelial ni se observan 
mitosis.  

Se realizan técnicas de inmunohistoquímica que expresan la proteína glial acídica 
fibrilar, la sinaftofisina y el neurofilamento y se concluye como una recurrencia de 
tumor epitelial disembrioplásico extraventricular, Grado I de la OMS, 
incompletamente resecado.  

El paciente fue referido para radioterapia (RT) posoperatoria; se planificó 
tratamiento basado en imágenes de tomografía axial computarizada (TAC) RT 
tridimensional conformada (3D) a dosis total de 54 Gy con buena tolerancia y sin 
complicaciones.  

 
Paciente No. 2  

Paciente femenina, de 12 años de edad, con antecedentes de haber recibido un 
trauma craneal occipital un mes antes de la aparición de los síntomas, dados por 
convulsiones, vómitos, cefalea y cuadro de hemiparesia izquierda.  

Le realizan TAC que demostró la existencia de una lesión ocupante de espacio en la 
región frontoparietal derecha profunda, hipodensa en su centro con periferia 
hipercaptante en anillo con cierto desplazamiento de la línea media, sugestiva de 
astrocitoma de alto grado. 

Fue llevada a sala de operaciones el 7 de abril de 2005.  

Según nota operatoria del neurocirujano: se describió un tumor de consistencia 
gelatinosa, parasagital frontoparietal medio derecha, muy vascularizado con un 
componente quístico amplio del cual solo pudo realizar exéresis parcial.  

La biopsia por congelación (B#05-09810) reporta un tumor de células pequeñas.  

En la biopsia por parafina (B#05-09864) se observó la presencia de un tumor 
constituido por células de núcleos redondos, homogéneos, rodeados por un halo 
claro que recordó oligodendrocitos. Las células se disponían formando lóbulos 
sólidos.  
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Al examen por inmuhistoquímica hay expresión de la proteína glial acídica fibrilar y 
sinaftofisina débil positiva y se concluye como un neurocitoma o tumor epitelial 
disembrioplásico extraventricular.  

La paciente fue referida a radioterapia para tratamiento por persistencia tumoral. 
Se programó tratamiento con radiaciones ionizantes, radioterapia tridimensional 
conformada basada en imágenes de TAC a una dosis total de 54 Gy con buena 
tolerancia y respuesta. 

COMENTARIOS  

Los neurocitomas son lesiones infrecuentes del SNC, que pueden ser clasificados en 
varios grados, según la clasificación de la OMS, y el tratamiento de elección lo 
constituye la cirugía.  

En una serie quirúrgica amplia su incidencia osciló entre 0,25 y 0,5 %. Casi siempre 
se diagnostican entre los 20 y 40 años de edad y no hay informes de anomalías 
citogenéticas para este tumor. Es preciso reconocerlos por su implicación pronóstica 
y terapéutica. Por TAC y RMN suelen visualizarse calcificaciones, mínima 
vascularización, quistes y hemorragias.  

El TND se desarrolla en cualquier parte de la corteza supratentorial, pero tiende a 
hacerlo en el lóbulo temporal. Ocasionalmente, afecta a los pacientes con 
neurofibromatosis tipo 1 (NF1). Se reporta en la literatura un niño con extensión 
extracortical con extensa toma extra callosa.5,6  

Aparecen informes en la literatura acerca de neurocitoma extraventricular o tumor 
disembrioplásico localizados en la médula espinal.6-8  

Dentro de este grupo de tumores resultan más frecuentes los neurocitomas 
intraventriculares o también llamados neurocitoma central (Grado II), enfermedad 
inusual, benigna, que afecta a adultos jóvenes, de localización en septum 
pellucidum y fornix ventricular y que comienzan con hipertensión endocraneana por 
obstrucción e hidrocefalia, con papiledema y alteraciones visuales.2,9  

El curso clínico de este tumor es benigno. Por imágenes se observan calcificaciones 
y masa de tumor bien circunscrito, localizadas en los ventrículos laterales y tercer 
ventrículo y, raras veces, en localización extraventricular.10  

Desde el punto de vista histopatológico, este tumor está caracterizado por una 
población neoplásica uniforme de células redondeadas pequeñas con rasgos de 
diferenciación neuronal en una delicada matriz fibrilar; en los núcleos, la cromatina 
es fina, moteada, con un pequeño nucléolo (patrón en sal y pimienta) separados 
por capilares ramificados con seudorrosetas perivasculares.  

Su histogénesis es controversial y se origina de los restos de la capa de la 
granulosa, se diferencia tanto hacia la línea astrocitaria como la neuronal y, dentro 
de esta última, con maduración variable desde elementos completamente maduros 
hasta neurocitos, estos de composición mixta, han sido denominados como tumores 
disembrioplásicos. Por inmunohistoquímica expresan la sinaftofisina y la proteína 
glial fibrilar acídica positiva.4,11,12 Este estudio permitió el diagnóstico en los 2 casos 
que presentamos pues, inicialmente, por el reporte patológico en la primera cirugía 
en el caso No. 1 y por las imágenes en el No. 2, se sospechaba otro diagnóstico.  
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El diagnóstico diferencial debe realizarse con oligodendrogliomas, subependimomas 
y gliomas mixtos.11,12  

El tratamiento de elección para los tumores Grado I y algunos Grado II de la OMS 
es la cirugía, el pronóstico es favorable si la resección es completa sin producir 
déficit neurológico permanente.4,13  

La reintervención quirúrgica se plantea en pacientes jóvenes con buen estado 
general y en los que la recidiva afecta a zonas sin importancia funcional (lóbulos 
frontales, temporales u occipitales y en la región parietal posterior).  

El tratamiento radiante está indicado preferentemente en aquellos casos en los que 
aparecen recidivas o en los que fueron parcialmente resecados, aunque en estos 
últimos, si son lesiones Grado I, algunos recomiendan observación, o también en 
aquellas lesiones que pueden, por su localización, comprometer funciones vitales.  

En el presente reporte exponemos 2 casos de adolescentes en los que se desarrolló 
este tipo de tumor y en los que fue necesaria la terapéutica complementaria con 
radiaciones ionizantes a las dosis de 54 Gy, el primero requirió previamente 
reintervención quirúrgica por recidiva, la lesión no pudo ser totalmente resecada y 
en la segunda, por haberse resecado parcialmente la lesión, en ambos fue bien 
tolerada y no se presentaron complicaciones.  

La radioterapia posoperatoria puede considerarse para enfermedad residual, sin 
embargo, la sensibilidad para el neurocitoma intraventricular no ha sido bien 
establecida y se requieren estudios para determinar la radiosensibilidad de estas 
neoplasias.6  

La radioterapia está indicada si la exéresis es incompleta y existe riesgo de 
progresión tumoral o en caso de recidiva tumoral, en lesiones de bajo grado, 
sintomáticas, que no pueden ser resecadas por su localización o extensión, y 
preferentemente en pacientes de 35 a 40 años.6  

La radioterapia posoperatoria sólo mejoró la supervivensia de pacientes sometidos 
a resección subtotal, tumores resecados con un alto índice de mitosis o a quienes 
sólo se les tomó biopsia del tumor.14,15  

Cuando se plantea la radioterapia en tumores de bajo grado hay que considerar el 
curso natural de la enfermedad, los posibles riesgos de efectos tardíos de las 
radiaciones ionizantes sobre la función cognitiva, y los posibles beneficios derivados 
de la mejoría de los síntomas, del posible incremento de la supervivencia o del 
retraso de la recidiva tumoral.4,13  

Se informa en la literatura de una niña en quien se tomó una actitud conservadora 
por la localización del tumor.2  

En recientes trabajos se acepta que en la terapéutica de estos tumores del SNC 
desempeñan un papel importante la cirugía, la radioterapia y la 
quimioterapia.14,16,17  

En los últimos 15 años ha sido señalada la experiencia de tratamiento quirúrgico 
asociado a radioterapia, ya sea fraccionada o radioneurocirugía (Gamma knife), 
añadido a la microcirugía, en el tratamiento de estos tumores y se plantea que es 
una apropiada alternativa que ofrece control sobre el tumor con beneficios de 
mínima invasión y bajas tasas de morbilidad y se aconseja el seguimiento estrecho 
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de estos pacientes para determinar las recidivas tempranas en caso de 
aparición.18,19  

Otro aspecto de interés es la dosis de prescripción para el tratamiento con 
radiaciones ionizantes: se plantea que la dosis es de 50 a 54 Gy en el caso de 
niños, después de una resección parcial o en el caso de tumores atípicos.20 Otros 
autores recomiendan la dosis de 50 Gy en niños, para adolescentes entre 50 y 54 
Gy con lesiones típicas y reservarse dosis más elevadas, entre 50 y 60 Gy, para 
lesiones señaladas como atípicas.21,22 
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