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RESUMEN

Los papilomas de plexo coroideo son tumores de baja frecuencia, siendo mucho
mayor su incidencia en pacientes menores de 10 anos. Se presenta el caso de una mujer
de 42 anos de edad que debuta con cuadro de cefaleas, nauseas y véomitos. Los estudios
evidenciaron un proceso expansivo del IV ventriculo resuelto quirtirgicamente con
informe anatomopatolégico de papiloma de plexo coroideo confirmado por inmunomar-
cacién. En el control postoperatorio con IRM se observa un pequeno remanente calcifica-
do en la unién entre el piso del IV ventriculo y el pedtinculo cerebeloso inferior. Excelente
evolucion postquirtrgica. Se discute la patologia por su bgja frecuencia y la conducta
frente a remanentes tumorales.
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ABSTRACT

The choroid plexus papillomas are low frequency tumors, that have a higher
incidence in patients younger than ten years old. We describe a 42 year old woman
admited with headaches, nausea and vomits. Her studies showed an expansive process
of the 4thventricle that was surgically resolved. Pathological report by immuno-staining
showed a choroid plexus papilloma. A postoperative MRI showed a little calcified
remaining portion between the floor of the 4" ventricle and the inferior cerebellar
peduncle.. Postoperative evolution was excellent . We present the case because of its low

Jfrequency in adults and to discuss the treatment of the residual portion.
Key wods: choroid plexus papilloma, choroid plexus tumor, 4"ventricle tumor

INTRODUCCION

Guerard fue el primero en describir un tumor
de plexo coroideo en 1833 y la primera reseccion
quiruargica fue realizada por Bielschowsky y Un-
deren 19067.

Los tumores de plexo coroideo constituyen
menos del 1% de las neoplasias intracraneales.
Tres cuartas partes de ellos se presentan en
ninos menores de 10 anos de edad'?. Su presen-
tacion en la poblacion adulta es infrecuente.
Presentamos el caso de una paciente de 42 anos
de edad, portadora de un papiloma de plexo
coroideo de IV ventriculo.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 42 anos de edad, sexo femenino,

Correspondencia: Santiago del Estero 2380 (3000) Santa Fe

que se presenta a la consulta ambulatoria con
cefalea holocraneana intensa de 2 semanas de
evolucién, agregando luego nauseas, vomitos y
disminuciéon de la agudeza visual. No refiere
otra sintomatologia. Sin antecedentes patologi-
COSs previos.

Al examen neuroldgico la paciente presenta
leve rigidez de nuca. El resto del examen fue
normal.

Se realiz0 inicialmente TAC cerebral que mostro
lesion expansiva espontaneamente hiperdensa a
nivel del IV ventriculo con areas de densidad
calcica en su interior. Se realiza una resonancia
magnética (IRM) de cerebro con gadolinio que
muestra lesion tumoral en el interior del IV ventri-
culo isointensa tanto en Tl como en T2, con
marcado refuerzo luego de la administracion del
contraste paramagnético en forma homogénea (Fig.
1). La lesion ocupa tanto la mitad superior como la
inferior del IV ventriculo sin hidrocefalia supraten
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Fig. 1. IRM. Secuencia sagital,coronal y axial en T1 con gadolinio que muestran la lesion intraventricular tumoral

torial. La angiografia digital muestra un “blush”
tumoral homogéneo dependiente de ramas de la
arteria cerebelosa posteroinferior (PICA).

La paciente es intervenida quirurgicamente
realizandose un abordaje medial desde el inion a
la espinosa de C7 con craniectomia suboccipital,
reseccion de arco posterior del atlas y el axis. Se
realizo luego puncion ventricular occipital dere-
cha para después abrir la duramadre de fosa
posterior en “Y”. Bajo visién de microscopio opera-
torio se disecaronn ambas amigdalas haciendo un
abordaje subtonsilar cerebelo-bulbar para evitar
la seccion y retraccion del vermis. El aspecto del
tumor es de una coliflor color amarillo-rosado que
se reseco con la ayuda del aspirador ultrasénico.
Quedo un pequeno remanente calcificado adheri-
do en la union del piso del IV ventriculo y el
pedunculo cerebeloso inferior izquierdo, que al
intentar extraerlo provocaba severos cambios he-
modinamicos en la paciente (crisis hipertensiva
de 260 mmHg en dos oportunidades que coinci-
dieron con la movilizacion del fragmento). Al final
del procedimiento pudo verse totalmente liberado
el IV ventriculo desde el acueducto al obex y
lateralmente de un agujero de Luchska a otro.

La paciente evoluciona favorablemente, pre-
sentando en el postoperatorio inmediato paresia
del velo del paladar derecho con dificultad para
tragar, por lo cual seinicié alimentacion por sonda
nasoyeyunal. Diplopia leve a extrema mirada de-
recha. Se recupera progresivamente de sus difi-
cultades neuroldgicas. A 6 meses de la cirugia no
presenta déficit neurolégico, esta reincorporada a
su trabajo habitual y tiene una vida totalmente
independiente.

Se realizé TAC e IRM de control que mostraron
una pequena lesion residual calcificada enla TAC,
con toma de contraste en la IRM (Fig. 2).

DISCUSION

Puede asumirse que en el mundo hay aproxi-
madamente 1.500 nuevos casos por ano de tumo-
res de plexo coroideo. En EE.UU. hay unos 90
€asos por ano.

Estos tumores constituyen el 0,5 al 0,6% de
todas las neoplasias intracraneales?2%. En pa-
cientes menores de 10 anos esta frecuencia au-
menta hasta el 3% y en ninos menores de 1 afio
es del 10 al 20% de los tumores intracraneales.
En unarevision de las publicaciones sobre tumo-
res de plexos coroideos realizada en 197419, el
45% de los tumores de plexo coroideo se presenta
antes del ano de vida y el 74% antes de los 10
anos de edad.

Los carcinomas de plexo coroideo (CPC) com-
prenden entre el 29 y el 39% de los tumores de
plexo coroideo, el resto son papilomas de plexo
coroideo (PPC), histologicamente benignos39:16.
La conversién de un PPC en CPC es extremada-
mente rara’.

En ninos son mas frecuentes a nivel del atrio
delventriculo lateral, mientras que en adultos son
mas frecuentes en el IV ventriculo!®!8, Son de
aparicion esporadica en el III ventriculo y en el
angulo pontocerebeloso!-417.

Dos sindromes familiares han sido asociados con
predisposicion a tumores de plexo coroideo. Son el
Sindrome de Li-Fraumeni y Sindrome de Aicardi.

En el primero de ellos, se han comunicado
mutaciones en el codén 248 del gen supresor
tumoral p53 como predisponente para tumores de
plexo coroideo!®.

En el sindrome de Aicardi los pacientes tienen
severo retardo del desarrollo y menos del 40% llega
a los 15 anos de vida.

También estos tumores han sido relacionados
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Fig. 2. Control postoperatorio. Reseccion amplia. Pequeno nédulo remanente calcificado entre el piso del 4° ventriculo

y el pediinculo cerebeloso inferior

con el Virus Simio 40 (SV40), aunque no se ha
demostrado su relacion en los casos humanos.

En las TAC suelen presentarse como una masa
espontaneamente hiperdensa, de contorno irre-
gular, que refuerza con la inyeccion de la sustan-
cia de contraste. Habitualmente con dilatacion del
ventriculo que lo contiene. Es frecuente la hidro-
cefalia causada por obstruccion de la circulacion
de LCR o por aumento de la produccion del
mismo!318 .

En el 10% de los casos hay calcificaciones!®.

En la IRM se ve como una masa iso o levemente
hipointensa en T1 o T2. Se observa refuerzo
homogéneo luego de la administracion de gadoli-
niol4. En ocasiones muestra vasos serpenteantes
que llegan al tumor.

En la angiografia digital puede verse “blush”
tumoral dependiente de arterias coroidales.

La hipertension endocraneana es la forma mas
comun de presentacion®810-11 la mayoria de las
veces causada por hidrocefalia. Los sintomas mas
comunes son: nauseas, vomitos, cefaleas, dificulta-
des visuales y convulsiones y los signos mas fre-
cuentes aumento del perimetro cefalico en lactan-
tes, edema de papila y disminucion del nivel de
conciencia®. El deterioro neurolégico brusco pue-
de ser por hemorragia intratumoral.

Los papilomas de plexo coroideo pueden me-
tastatizar por el espacio subaracnoideo!? 13, pero
s6lo se han comunicado metastasis (MTS) exten-
sas en carcinomas de plexo. Las vias de disemina-

cion son el LCR {la mas frecuente), y la via hema-
togena. Puede haber MTS en otras partes del
encéfalo, abdomen, hueso y pulmon.

Anatomopatolégicamente se muestran con su-
perficie rosado-grisacea con el caracteristico as-
pecto de coliflor. Pueden tener areas calcificadas,
hemorragicas o quisticas en su interior.

La clasificacion de la OMS reconoce al PPC
como benigno (grado 1) y al CPC como la version
maligna de esta entidad (grado 3).

Histologicamente pueden verse papilas en caso
de PPC con epitelio cilindrico o ciibico simple sobre
un estroma fibromuscular. Los ntcleos son ovales
y regulares. Las mitosis son escasas o nulas.

Los PPC tienen tincion citoplasmatica positiva
paraanticuerpos a citoqueratina, vimentina, trans-
tiretinay S-100°. Pueden ser positivos a marcado-
res neuronales como sinaptofisina, lo cual puede
ser util para el diagnostico diferencial con metas-
tasis de adenocarcinoma.

La MIB-1 normal del plexo coroideo es de
0,02 a 0,06 %, en PPC hasta el 3,7% y en CPC
llega al 14%.

Eltratamiento es la resolucion quirtargica comple-
ta que resulta en cura en la mayoria de los casos!S.

El rol de la terapia adyuvante es menos claro.
En general se realiza terapia adyuvante en caso de
CPC, mientras que se evita la terapia adyuvante
en casos de reseccion amplia de PPC.

El abordaje estandar para la escision de tumo-
res del IV ventriculo incluye incision del vermis y
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retraccion lateral, lo cual implica retraccion del
nucleo dentado y sus vias eferentes, lo cual puede
ocasionar el “sindrome de mutismo cerebelar”.
Para evitar esto realizamos el abordaje por la
fisura cerebelo-bulbar que preserva el vermis. Se
realiza diseccién aracnoidea y seccion de filamen-
tos aracnoideos entre las amigdalas cerebelosas,
llevando a la separacion y elevacion de las mis-
mas. Luego se abre la tela coroidea desde el
foramen de Magendie hasta el Luschka para expo-
ner los recesos laterales, permitiendo mayor ele-
vacion de las tonsilas y la disecciéon de la fisura
tonsilo-vermiana. Esta exposicion permite la vi-
sualizacion desde un receso lateral al otro y del
obex al acueducto sin incidir el vermis.

CONCLUSION

Los tumores de plexo coroideo son tumores de
infrecuente aparicién en adultos. Tan sélo la
cuarta parte afecta a mayores de 10 anos de edad.
En adultos la localizacion mas frecuente es el IV
ventriculo; localizaciones menos frecuentes son el
Il ventriculo y el angulo pontocerebeloso a través
del foramen de Luschka. La mayor parte de estos
tumores son benignos histolégicamente. Deben
tenerse en cuenta como diagnostico preoperatorio
en pacientes con sindrome de hipertension endo-
craneana asociado a lesion tumoral intraventri-
cular hiperdensa espontaneamente en TAC e iso-
intensa en T1 y T2 en IRM.

El tratamiento es la maxima reseccion posible
que tiene valor pronostico.

Para tumores del IV ventriculo el abordaje
subtonsilar por la fisura cerebelo-bulbar da una
excelente vision de esta estructura, tanto lateral-
mente como en sentido craneocaudal.

Lareseccion de las MTS es recomendable cuan-
do la histologia del tumor primario es PPC. Los
pacientes con PPC deberian ser seguidos sin tera-
pia adyuvante y ser reoperados en caso de recidiva.
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