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RESUMO

Introdugao. Neoplasias do plexo cordide sdo tumores de origem neu-
roectodérmicas que correspondem a 0,4% a 0,6% dos tumores ence-
falicos. Na grande maioria sdo tumores benignos com predilecao pelos
ventriculos cerebrais como local de aparecimento. Objetivo. Relato
de caso de crianga com 3 anos de idade e Carcinoma de Plexo Coréi-
de. Método. Relato de caso clinico de paciente com Carcinoma de
Plexo Coréide. Resultado. Paciente submetido a tratamento cirtrgico
parcial com radioterapia subsequente e, no momento, em acompa-
nhamento ambulatorial. Conclusio. embora mais comum em crian-
cas com menos de 2 anos, o carcinoma de plexo coréide pode ocorrer
em pacientes mais velhos e permanecer assintomdtico até atingir um
tamanho considerdvel. O tratamento cirdrgico é o objetivo, mas em
virtude do tamanho do tumor e das condi¢ées clinicas do paciente,
nem sempre ¢ atingido. A manifestagio clinica de hipertensio intra-
craniana secunddria 2 hidrocefalia é bastante comum em criangas € o
aumento do perimetro encefdlico deve chamar atengio de pediatras e
neurologistas infantis.
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ABSTRACT

Introduction. Neoplasms of the choroid plexus tumors are neuro-
ectodermal origin corresponding to 0.4% to 0.6% of brain tumors.
In the vast majority are benign tumors with a predilection for the
cerebral ventricles as local appearance. Objective. To report a case of
a child under 3 years of age and choroid plexus carcinoma. Method.
Case report of a patient with choroid plexus carcinoma. Results. The
patient underwent surgery and subsequent radiotherapy at the mo-
ment, as an outpatient. Conclusion. Although most common in chil-
dren under 2 years of choroid plexus carcinoma can occur in older
patients and remain asymptomatic until it reaches a considerable size.
Surgical treatment is the goal, but because of the size of the tumor and
the clinical condition of the patient, not always achieved. The clinical
manifestation of intracranial hypertension secondary to hydrocepha-
lus is quite common in children and increased perimeter brain must
attract attention of pediatricians and neurologists.
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INTRODUCAO

Os tumores do plexo cordide sio raros e de ori-
gem neuroectodérmica’, correspondem a 0,4% a 0,6%
de todos os tumores cerebrais’ com incidéncia anual de
0,3 caso por milhio®. Em sua maioria, sio tumores be-
nignos que acometem os ventriculos, sendo que, formas
malignas e extraventriculares jé foram descritas®. Normal-
mente sao tumores bem individualizados e, em funcio
do tamanho, insinuam-se no tecido nervoso adjacente
sem infiltré-lo. O aspecto externo ¢ microlobulado com
coloragio résea-acinzentada com dreas firmes e dreas frid-
veis que se desgarram facilmente. E considerado respon-
savel por hiperprodugio de Liquido Céfalo-Raquidiano o
que acarreta extensas dilatagoes ventriculares. A inspecio
pode ser confundido com os ependimomas. Hemorragia
tumoral, simulando hemorragia subaracnéide, e a seme-
adura tumoral nos espacos liquéricos, com ou sem ma-
nipulagao cirtrgica, tm sido relatadas. Os tumores do
plexo cordide podem se apresentar em adultos e no pe-
riodo pré-natal, no entanto, a maioria dos casos ocorre
em criancas menores de 2 anos de idade’. Os critérios
histolégicos para o diagndstico foram descritos por Lewis
e revisados por Kleihues e Cavenese®.

O tratamento é complexo, envolvendo uma equi-
pe multidisciplinar (controle da vasculariza¢io do tumor,
opgao entre cirurgia e tratamento da hidrocefalia e o valor

de terapias adjuvantes).

METODO

JCB, sexo feminino, 3 anos de idade, h4 trés meses
cefaléia de leve intensidade em regiao frontal. Duas sema-
nas ap6s o inicio dos sintomas evoluiu com v6mitos fre-
quentes e ptose palpebral a direita. Durante o atendimen-
to apresentava-se com sonoléncia excessiva e dificuldade
para deambular. Exame fisico apresentava paralisia do III
nervo craniano a direita, reflexo fotomotor ausente desse
lado, paraparesia (grau III), hiperreflexia a esquerda. A
RM de cranio demonstrou lesao expansiva intraventricu-
lar, irregular, isointensa ao cortex cerebral em T1 e T2, de
textura relativamente heterogénea (foto 1 e 2).

O paciente foi submetido a biépsia (foto 3), com
o resultado da patologia indicando proliferacio celu-
lar neopldsica composta por células grandes irregulares,

moderada a intensamente atipicas, ora bizarras, exibindo

numerosas figuras de mitose tipicas e atipicas, forman-
do arranjos papilares, pseudoglandulares e sélidos; dreas
de necrose e hemorragia; vasos grandes e dilatados com
paredes espessadas e focos de calcificacio, concluindo se
tratar de carcinoma de plexo cordide grau III da OMS de
2007 (foto 4).

O paciente foi submetido a ressecgao parcial do

tumor, radioterapia e estd em seguimento ambulatorial.

RESULTADO

Paciente tratado com cirurgia parcial (bidpsia)
para diagnéstico histopatolégico, que confirmou a hipé-
tese de tumor de origindrio do plexo cordide (carcinoma
de plexo cordide). Em virtude de sua extensao (ver fotos)
e do quadro clinico do paciente nio pode ser retirado
em sua totalidade, que é o objetivo primdrio da cirurgia,
sendo assim, optamos por radioterapia e segmento ambu-

latorial do paciente.

DISCUSSAO

Os tumores do plexo cordide sao entidades extre-
mamente raras, correspondem a menos de 1% de todos
os tumores intracranianos e sio de prevaléncia acentuada
antes dos dois anos de vida’. A etiologia desses tumores
tem sido relacionada a infec¢oes pelo Simian Virus 408.
Entretanto, sua real importincia ainda é controversa, pois
os mesmos possuem outros fatores que influenciam na
sua génese, como as sindromes ligadas ao cromossomo
X?. O diagnéstico diferencial inclui: papilomas do plexo
cordide, meningiomas, meduloblastomas, adenoma pi-
tuitdrio e outros.

Enquanto os carcinomas do plexo cordide sio re-
latados como tendo prognéstico extremamente pobre, os
papilomas do plexo coréide sao geralmente considerados
como tumores benignos com resultados muito favordveis
em longo prazo'. A localiza¢do mais comum em criangas
¢ o dtrio ou o trigono dos ventriculos laterais (85%) e
a incidéncia é maior no género masculino (1:1,3)". As
manifestagdes clinicas dos carcinomas de plexo cordide
variam de acordo com a localiza¢io do tumor. Quando
em ventriculos laterais e terceiro ventriculo, hidrocefalia é
uma apresentagido comum. Quando acometem o IV ven-
triculo, sinais cerebelares podem estar presentes.

O exame de escolha que permite melhor visuali-



Foro 1. Imagem de RM.

Foro 3. Aspecto macroscépico da lesio.

zagdo ¢ a RM de crénio e, se possivel, a administragao
de contrastes (gadolineo) permite melhor avaliagio das
relagdes anatdmicas do tumor, possibilitando um melhor
planejamento cirdrgico'.

Mesmo com o advento de novas técnicas cirtirgicas
e de tratamento adjuvante, diversos dilemas ainda sao en-
frentados no tratamento do carcinoma do plexo cordide,
sobretudo no que diz respeito ao tratamento da hidro-
cefalia, emboliza¢do prévia da vascularizagio tumoral e
tratamento adjuvante'?.

No pés-operatério, as criancas com CPC sao tra-
tadas, com quimioterapia adjuvante e o comportamento
¢ desfavordvel. O tempo médio de sobrevida em adultos é

de 3,5 anos e em criangas de nove meses'“.

Foro 4. Anatomopatoldgico.

CONCLUSAO

Sendo mais comum em criangas com menos de 2
anos, o carcinoma de plexo cordide pode ocorrer em pa-
cientes mais velhos e permanecer assintomdtico até atin-
gir um tamanho considerdvel. O tratamento cirtrgico ¢
o objetivo, mas em virtude do tamanho do tumor e das
condi¢oes clinicas do paciente, nem sempre atingido. A
manifestagdo clinica de hipertensdo intracraniana secun-
ddria 4 hidrocefalia é bastante comum em criangas e o
aumento do perimetro encefdlico deve chamar atengao
de pediatras e neurologistas infantis. O tratamento deve
ser realizado por equipe multidisciplinar, utilizando-se
diversos métodos, quando a cirurgia nao pode realizar a
exérese total, como no nosso caso, para uma resolugao

satisfatéria.
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