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RESUMEN

Objetivo. Reportar una serie de tres casos operados de tumores de los plexos coroideos.

Descripcién. Se describe la evolucion de dos papilomas y un carcinoma de los plexos coroideos operados, se realiza un
andlisis de las caracteristicas de estos tumores y de su tratamiento.

Intervencion. Los tres pacientes presentaban tumores supratentoriales de los ventriculos laterales y fueron intervenidos por
una via de abordaje transcortical utilizando los surcos y cisuras para minimizar el dano cortical, se pudo lograr la exéresis
completa en todos los casos.

Conclusion. A pesar de su baja frecuencia, estos tumores deben ser tomados en cuenta, en especial en menores de 3 anos.
La exéresis microquirtirgica completa debe ser la primera conducta terapéutica ya que es la unica que puede llevar al paciente
a la curacion.
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INTRODUCCION

Los tumores de los plexos coroideos son lesio-
nes extremadamente raras, se presentan con ma-
yor frecuencia en los primeros 3 anos de vida, su
incidencia es de 0,3 casos por millon y representan
el 2 al 4% de los tumores cerebrales en la poblacién
pediatrical?; si se toman en cuenta los tumores en
menores de 3 anos su incidencia aumenta notable-
mente.

Estos tumores derivan del epitelio del plexo co-
roideo y se caracterizan por su crecimiento papilar
dentro del ventriculo, son mas frecuentes en los
ventriculos laterales seguidos en frecuencia por el
cuarto y tercer ventriculo®*.

Debido a la rareza de estos, solo series cooperati-
vas tienen un numero suficiente de casos para obte-
ner conclusiones estadisticamente significativas.

El objetivo de este trabajo es mostrar una serie
de 3 casos operados.

Se realizdo una busqueda retrospectiva de todos
los tumores cerebrales pediatricos operados por los
autores.

Sobre un total de 118 tumores cerebrales pedia-
tricos operados o biopsiados en 10 anios, 4 de ellos
fueron tumores de los plexos coroideos, obteniéndo-
se datos de 3 de ellos. La edad promedio de los pa-
cientes fue de 5 anos y los tres de sexo femenino.

El diagnéstico se realizé por signos y sintomas
de hipertension endocraneana, convulsiones y diag-
nostico prenatal, mediante tomografia computada
(TAC), resonancia magnética (IRM) con contraste y
angioresonancia y ecografia.
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DESCRIPCION
Caso 1

Paciente de sexo femenino de 1 ano de edad
quien por presentar convulsiones tonico clonicas
generalizadas se le realizé RMI de encéfalo que mos-
tré lesiéon expansiva temporal izquierda en relacion
con el asta temporal del ventriculo lateral (Figs. 1
Ay B). Se decidié cirugia, mediante un abordaje
pterional izquierdo, con la cabeza rotada 30 grados

Fig 1. A y B. IRM, corte sagital y coronal, se observa lesion
expansiva con captacion homogénea del contraste en rel-
acion al asta temporal del ventriculo lateral izquierdo. C y
D. Control postquirtirgico por IRM, corte sagital y axial sin
evidencia de lesion.
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contralateral y dando caida al vertex para mejorar
la vision intraventricular, bajo microscopio opti-
co previa exposicion del sector anterior del l6bulo
temporal se realizé una corticectomia a nivel de la
circunvolucion temporal media profundizandose
hasta exponer el asta temporal del ventriculo late-
ral, se identifico la lesion expansiva con crecimien-
to dentro del asta temporal del ventriculo lateral
izquierdo. Se realizo exéresis microquirurgica (Fig.
1), el diagndstico anatomopatolégico informo papi-
loma de los plexos coroideos, €l paciente evoluciono
favorablemente sin otro tratamiento y se encuentra
libre de enfermedad a 6 anos de la cirugia (Figa 1
Cy D).

Caso 2

Paciente de 13 anos que concurre a la guardia
por presentar cefalea severa y vomitos a chorro, se
realiza TAC de encéfalo al ingreso observandose
hidrocefalia y lesién expansiva intraventricular oc-
cipital derecha con captacion homogénea del con-
traste endovenoso (Fig. 2 A). Se coloca derivacion
ventriculo peritoneal en agudo y posteriormente se
programa la exéresis microquirurgica de la lesion
(Fig. 2 B). Se realizé un abordaje transcortical oc-
cipital ingresando a través de un surco para mini-
mizar la lesién cortical y lograr la ectomia tumoral
(Fig. 2 C y D). El diagnéstico anatomopatologico in-
formo papiloma de los plexos coroideos , la pacien-
te evoluciono sin déficit neurolégico y se encuentra
libre de enfermedad a 9 afios de la cirugia.

Fig. 2. A: TAC con contraste, se observa lesion expansiva
intraventricular con captacion homogénea de contraste e
hidrocefalia. B. TAC con contraste postcolocacion de deri-
vaciéon ventriculoperitoneal. C. Pleza quirtrgica. D. Control
postquirurgico sin evidencia de lesion.
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Caso 3

En este caso la madre cursando el ultimo mes de
gestacion consultd por diagnostico ecografico de he-
matoma intracerebral del feto (Fig. 3 A), posterior al
nacimiento se realizéo TAC y IRM en donde se obser-
vo una lesion expansiva que ocupaba parcialmente
el ventriculo lateral izquierdo en su segmento fron-
tal, con un quiste asociado y efecto de masa sobre
el lobulo frontal con captacién homogénea del con-
traste (Figs. 3 B y C). Se decidi6 realizar un abordaje
transcortical frontal izquierdo, utilizando el quiste
para acceder a la lesion posteriormente se realizo
la exéresis microquirurgica, la anatomia patologica
informé carcinoma de los plexos coroideos (Fig. 3D).
La paciente presenté buena evolucion post quirurgi-
ca sin déficit. El paciente realizé quimioterapia como
coadyuvancia y se encuentra libre de enfermedad a
2 anos de la cirugia.

Fig. 3. A. Ecografia intrautero, se observa lesion intraventric-
ular. B,C. IRM de encéfalo con contraste, se observa lesion
expansiva intraventricular frontal izquierda con importante
quiste asociado y edema cerebral. D. Control postquirtirgico
sin evidencia de lesion.

DISCUSION

El plexo coroideo es el tejido neuroepitelial que
produce el liquido cefalorraquideo (LCR). Los tumo-
res que surgen en el plexo coroideo se distribuyen
en proporcion a la densidad de este tejido, con un
50% en el ventriculo lateral, el 40% en el cuarto ven-
triculo, 5% en el tercer ventriculo, y 5% multifocal.
Estos tumores rara vez ocurren en lugares extraven-
triculares.

Los papilomas del plexo coroideo (PPC) son be-
nignos y representan alrededor del 80% de estos tu-
mores, mientras que la mayoria de los restantes son
carcinomas del plexo coroideo (CPC). En el 2007,
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una entidad intermedia llamada papiloma del plexo
coroideo atipico (PPCA) se introdujo en el esquema
de clasificacion de la Organizacion Mundial de la Sa-
lud (OMS).°

La cefalea es el sintoma mas comun de estos
tumores como consecuencia de un aumento de la
presion intracraneana. La hidrocefalia puede ocu-
rrir debido a la mayor produccién de liquido céfalo
raquideo (LCR) por parte del tumor asi como la obs-
truccion del flujo de este o bloqueo de la absorcion
por sangrados subclinicos, aunque esto no siempre
es asi; de los tres casos que presentamos solo uno se
diagnoéstico por hidrocefalia aguda.

La edad de presentacion se correlaciona con la
localizacion del tumor, aquellos del ventriculo late-
ral son mas comunes en nifos menores de 10 anos
de edad, mientras que los tumores del cuarto ventri-
culo estan distribuidos de manera uniforme hasta la
Sta década de la vida.®

Histologicamente, los PPC se parecen al tejido
normal y probablemente representan crecimientos
hamartomatosos del plexo. Se clasifican como de
grado I de la OMS.?

Los PPC suelen presentar calcificaciones y cap-
tacion homogénea del contraste, pueden ser difici-
les de diferenciar de los ependimomas, aunque estos
no suelen presentar calcificaciones. La IRM puede
revelar vacios de flujo debido a la vascularizacion del
tumor. Las sectores no calcificados de estos tumores
son hipo a isointensos en comparaciéon con el pa-
rénquima en T1 e hiperintensos en T2. En la angio-
grafia por resonancia magnética puede observarse
agrandamiento de las arterias coroideas.’

El analisis histopatologico de los PPC muestra
una poblacién bien diferenciada sin atipias, de cé-
lulas neuroepiteliales con bajo indice mitético, los
PPCA se diferencian de estos por un mayor indice
de mitosis.?

El tratamiento de eleccidén de estos tumores es
quirurgico y aunque se han reportado casos de ma-
lignizacion, esta posibilidad es extremadamente in-
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frecuente®. La radioterapia no esta indicada para los
PPC, la diseminacion leptomeningea de estos tumo-
res ha sido descripta, por lo que resultan importan-
tes los controles por imagenes de todo el neuroeje.®
.La sobrevida media reportada de los PPC es de 92%
a 5 anos.’

Los CPP son entidades diferentes, con peor pro-
nostico, caracterizados por celularidad densa, mito-
sis, pleomorfismo nuclear, necrosis focal, pérdida de
la arquitectura papilar e invasion del tejido neural.
En las imagenes son mas heterogéneos, con areas
de necrosis e invasion del tejido neural y pueden
presentar edema vasogenico!!. Su exéresis suele re-
sultar mas dificultosa debido a la invasion del teji-
do cerebral. Ante una reseccion incompleta la qui-
mioterapia resulta mas efectiva que la radioterapia
como coadyuvancia.'?

En relacion a la radioterapia hay reportes que
sugieren que la irradiacion cranioespinal mejora la
sobrevida si se la compara con la irradiacion del
area quirurgica'®, sin embargo muchos de estos
pacientes presentan mutacion del gen supresor de
tumores p53, también llamado sindrome de Li Frau-
meni. En estos pacientes la irradiacion es peligrosa
por la posibilidad de generar otros tipos histolégicos
de tumores. El tercer caso descripto, con diagnoés-
tico de carcinoma, no presentaba la mutacion del
gen lo que constituye un factor pronostico importan-
te vinculado a la sobrevida del paciente.

La radioterapia en pacientes pediatricos debe ser
evitada ya que es conocida la asociacion de esta con
déficit neurocognitivo.

CONCLUSION

A pesar de su baja frecuencia, estos tumores
deben ser tomados en cuenta, en especial en me-
nores de 3 anos. La exéresis microquirurgica com-
pleta debe ser la primera conducta terapéutica ya
que es la Gnica que puede llevar a la curacion del
paciente.
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ABSTRACT

Objective. To report a series of three cases of surgi-
cally excised choroid plexus tumors

Description. Two choroid plexus papillomas and one
carcinoma are described focusing on their clinical
presentation, surgical technique and outcome.
Intervention. All three patients presented with su-
praventricular lesions arising from the lateral ventri-
cles. A transcortical approach was selected following
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the sulci and fissures to minimize brain damage. A
complete resection was achieved in all cases
Conclusion. Although unusual, such tumors must be
taken into consideration especially in patients under
three years of age. Microsurgical excision should be
the first line of therapy as it is the only tool that can
achieve cure in these patients.

Key words: choroid plexus tumor, transcortical approach

COMENTARIO

Pablo Ajler y colaboradores presentan un trabajo
sobre tres pacientes con tumores de los plexos coroi-
deos (dos con papilomas y uno con carcinoma). En
todos los casos la resecciéon microquirurgica fue com-
pleta, realizando ademas quimioterapia el paciente
portador del carcinoma. Como bien mencionan los
autores, son tumores extremadamente raros, mas
frecuentes de ver en neurocirugia pediatrica. Como
sucede con la mayoria de las neoplasias primarias
del sistema nervioso, el tratamiento de elecciéon es
la reseccion completa de la lesidn, teniendo precau-
cién en elegir la zona cortical menos elocuente para
acceder al tumor dentro de la cavidad ventricular;

ademas, como son tumores en general muy vascu-

larizados, es importante tener presente la anatomia
normal de las arterias coroideas, para poder coagu-
larlas en una primera etapa microquirurgica.

Recordar, a modo de repaso anatdémico, que el
cuerno frontal se ubica en profundidad al giro fron-
tal inferior, el atrio en profundidad al giro supra-
marginal y el cuerno temporal en profundidad al
giro temporal medio. Los resultados presentados por
los autores son excelentes, demostrando que con un
buen conocimiento anatéomico y una buena técnica
microquirirgica, se puede lograr una exéresis com-
pleta de estos tumores.

Alvaro Campero



