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RESUMO

Os papilomas do plexo coréide sdo causas reconhecidas de hidrocefalia e hipertensdo intracraniana.
Se esse tumor esta associado ou ndo a superprodugédo de liquido cefalorraquiano, é questdo que
permanece parcialmente respondida na literatura. A tendéncia é reconhecer que ocorre aumento do
volume de LCR na presenca dessas lesbes. Apresentamos um paciente adulto jovem, cuja queixa
era de cefaléia e rinorréia bilateral de ocorréncia espontdnea ha seis meses de sua internag&o.
Concorrentemente, apresentou episoédios de crise convulsiva ténico-clénica generalizada uma
semana antes da admissdo hospitalar, fato que o levou a requisitar servico médico. Além disso,
havia paresia do nervo abducente esquerdo (congénita) e verificou-se, por meio de observagdo
direta, a presenga de drenagem nasal espontanea de liquido cristalino. Os exames neurorradiol6gicos
evidenciaram a presenga de um tumor de IV ventriculo com hidrocefalia e uma falha éssea na
parede posterior do seio frontal direito, além de sela vazia. No primeiro tempo, o paciente foi
submetido a ressec¢d&o microcirtrgica completa do tumor, cujo exame anatomopatolégico revelou
ser um papiloma de plexo coréide. Em um segundo tempo, o defeito 6sseo foi corrigido diretamente,
havendo resolugdo completa dos sintomas. Na reviséo de literatura, encontramos apenas 2 casos
de pacientes com fistula liquérica nasal espontanea associada a papiloma de plexo coréide do IV
ventriculo. Este relato visa evidenciar, mais uma vez, que a superprodugéao liquérica pelo papiloma
de plexo coréide pode ser um fator causal possivel de fistula liquérica.
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ABSTRACT

Spontaneous nasal CSF fistula associated to choroid plexus papilloma. Case report
Choroid plexus papilloma has been recognized as a cause of hydrocephalus and intracranial
hypertension. If these tumors are associated or not to CSF overproduction, remains partially
answered in the literature. The trend has been towards recognizing an increase in CSF volume
when those lesions are present.

We present a case of a young adult complaining of headaches and spontaneous bilateral rhinorrhea
for six months prior to admission and a single generalized epileptic seizure that brought him to
medical attention. Neurological examination was unremarkable except for left abducens nerve
palsy (congenital) and for spontaneous nasal leakage of an aqueous fluid identified through direct
observation. The neuroimaging investigation, besides an empty sella, a fourth ventricle tumor with
hydrocephalus and a defect at the posterior wall at the right side of frontal sinus were demonstrated.
On the first step of treatment, the patient was submitted to a complete microsurgical tumor
resection which showed to be a choroid plexus papilloma at pathological examination. The second
step consisted in a direct correction of the frontal sinus bone defect. The postoperative outcome
was very good with complete remission of symptoms.

In our clinical review, only two cases of nasal CSF fistula associated with fourth ventricle choroid
plexus papilloma was found. The goal of this report is to describe once more the CSF overproduction
by choroid plexus papilloma and that this phenomenon may be a possible cause of CSF fistulas.
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Introdugao

Em geral, as fistulas liquoricas sdo classificadas
quanto a sua etiologia em traumaticas e espontaneas.
As fistulas traumaticas se apresentam quase sempre
permeadas de uma historia clinica que caracteriza a
presenca do fator trauma, ocorrendo com maior inci-
déncia que as espontaneas, cujo fator ou fatores causais
associados nem sempre sdo tdo evidentes na anamnese
ou, até mesmo, em exames complementares.

Diversos fatores podem estar relacionados as lesdes
dos envoltdrios meningeos, associados ou nao a hiper-
tensdo intracraniana. Tumores intracranianos ¢ hidro-
cefalias se apresentam em grande parte com sintomas ¢
sinais de hipertensdo intracraniana, constituindo-se
causas eventuais de fistulas liquéricas espontaneas. Os
tumores do plexo cordide (papilomas ou carcinomas)
manifestam-se com hipertensdo intracraniana, ou pela
simples presenga de lesdo que ocupa espago (tumores
gigantescos), ou pela hidrocefalia associada. Essas
lesdes evoluem com hidrocefalia por obstrugéo ao fluxo
liquérico ou por desequilibrio entre producéo e absor-
¢do do liquido cefalorraquiano. Varios estudos descre-
vem a associa¢do entre papiloma de plexo cordide e
produ¢do aumentada de liquido cefalorraquiano com
conseqiiente hipertensdo intracraniana, como os de
Gudeman e cols.® e McComb®. Poucos correlacionam,
entretanto, superprodu¢@o liquérica com hipertensdo
intracraniana e manifestacdes clinicas secundarias a esse
binémio. Em nossa revisdo encontramos apenas 2 casos
de papiloma de plexo cordide associado a rinorréia espon-
tanea, descritos por Vigoroux'* e Lamberts’.

Este relato demonstra mais um caso no qual tal asso-
ciagdo pode ser evidenciada, refor¢cando a hipotese de
que o papiloma do plexo corodide ¢é fator responsavel
direto pela superprodug@o liquorica.
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Relato do caso

Paciente de 30 anos de idade, do sexo masculino,
caucasiano, procurou a Unidade Ambulatorial do
Hospital Heliopolis queixando-se de cefaléia frontal late-
jante de intensidade progressiva havia seis meses.
Conjuntamente, apresentava rinorréia bilateral, predo-
minante a esquerda, de alto débito. Uma semana antes
da internag@o apresentou trés episodios de crise epilép-
tica tonica-clonica generalizada e confusdo mental,
caracterizada por desorientacdo no tempo € no espago.
Nao havia antecedentes de trauma, infec¢do do sis-
tema nervoso central ou quadro similar prévio. Havia
antecedentes de etilismo (abstémio ha dois anos) e de
sinusopatia cronica.

O exame neuroldgico evidenciava desorientagdo no
tempo ¢ no espago, paresia do VI nervo craniano
esquerdo (congénita) e rinorréia espontanea bilateral,
predominante a esquerda, cristalina, de alto débito e
que se intensificava na posigao ortostatica, sugerindo
o diagnéstico de fistula liquorica nasal.

Os exames laboratoriais de rotina apresentavam
padrdes normais. A tomografia computadorizada do
cranio evidenciou dilatacdo ventricular (largura do
corno temporal =4 mm; indice bicaudado / bifrontal =
0,49), area hipodensa hipocaptante frontal direita e
solug@o de continuidade da parede posterior do seio
frontal direito (Figura 1).Tanto a cisternotomografia
como a rinofibroscopia mostraram-se ineficazes em
localizar precisamente a fistula. A ressonancia magné-
tica de cranio com estudo de fluxo liquorico evidenciou,
além dos achados ja descritos na tomografia, sela turca
vazia, fluxo liqudrico normal, com pouca turbuléncia
no interior do III ventriculo e dos ventriculos laterais, e
uma lesdo tumoral no I'V ventriculo, medindo, em mili-
metros, 18 x 28 x 25, com sinal intermediario em todas as

Figura 1 — A) Tomografia computadorizada de crinio evidenciando dilatagcdo ventricular e lesdo hipodensa frontal direita.
B) Aquisi¢cdo com janela oéssea evidenciando solugdo de continuidade da parede posterior do seio frontal direito.
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seqiiéncias e captacdo heterogénea de contraste para-
magnético (Figura 2).

Figura 2 — A) Ressondncia magnética de crdnio, corte
coronal, com seqiiéncia ponderada em T2, evidenciando sela
turca vazia e dilata¢do ventricular. B) Corte axial, com
seqiiéncia ponderada em T1 e apos contraste, mostrando
lesdo tumoral hipercaptante, heterogénea, no limite caudal
do 1V ventriculo. C) Corte sagital, com seqiiéncia ponderada
em T1, mostrando lesdo tumoral com sinal intermedidrio, no
limite inferior do 1V ventriculo, obstruindo o forame de
Magendie. D) Corte coronal, com seqiiéncia ponderada em
TI e apos contraste, mostrando lesao tumoral hipercaptante,
heterogénea, na porgao inferior do IV ventriculo.

A fistula liquérica foi atribuida a hipertensdo
intracraniana secundaria ao aumento de volume
liquérico intracraniano, seja por retencao deste no
sistema ventricular (obstrucdo das vias de circulagao
liquérica no IV ventriculo pela presenga do tumor)
ou por possivel superprodugdo liquorica (hipotese
que dependia da natureza histoldgica da lesdo do IV
ventriculo).

O paciente foi submetido a resseccdo microci-
rurgica completa da lesdo na fossa posterior com o
objetivo de restabelecer a pressao intracraniana e, com
isso, ocluir indiretamente a fistula na fossa anterior
do cranio. Durante o procedimento microcirirgico,
visibilizou-se um tumor situado na linha média, de cor
amarelo-esbranquicado, fridvel, situado no interior do
IV ventriculo.

O paciente evoluiu com meningite bacteriana no
pos-operatorio, diagnosticada com exame do liquor
(120 células/mm?, sendo 75% de polimorfonucleares;
proteinas = 206 mg/dl; glicose = 21 mg/dl) e que foi
devidamente tratada com vancomicina (2 g/dia) e
ceftriaxona (4 g/dia) durante 21 dias.
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O exame anatomopatoldgico evidenciou uma lesao
com aspecto microscopico semelhante a plexo cordide
normal, com células regulares dispostas sobre um
estroma fibrovascular, sem atividade mitética, estabe-
lecendo o diagnostico final de papiloma do plexo
cordide (Figura 3).

Figura 3 — Aspecto histologico do papiloma do plexo coroide,
que imita a arquitetura celular do plexo coréide normal.

Apds 30 dias de acompanhamento pos-operatorio,
notou-se que ndo havia modificagdo em relagdo ao débito
liquoérico nasal, optando-se pela correcdo direta do defeito
na fossa anterior do cranio com reforgo de retalho vas-
cularizado de pericranio. Durante ato cirtrgico, visibili-
zou-se uma falha na lamina 6ssea posterior do seio frontal
do lado direito, com encefalomeningocele de aproxima-
damente 3 cm de didmetro, ocupando o interior do seio
frontal. Corrigidas as lesdes, houve resolucdo clinica
completa, recebendo alta hospitalar apds dois meses de
terapia, permanecendo assintomatico até entao.

Discussao

A incidéncia de fistula liquérica espontanea ¢ de
aproximadamente 30%. Ocasionalmente estd associada
a hipertensdo intracraniana, sinusopatias cronicas, sela
vazia e agenesia do assoalho da fossa anterior. Os
demais casos se devem as causas traumaticas.

A localizagdo da fistula é geralmente obtida sem
dificuldade, tendo em vista que em 90% dos casos ¢é
evidenciada com tomografia computadorizada de
cranio, contrastada com cortes coronais finos da fossa
anterior. Nos demais casos, a cisternotomografia, que
¢ o método diagndstico de escolha, em geral determina
a localizagdo. E importante ressaltar que, no caso
apresentado, a localizacdo exata da fistula ndo foi
possivel em nenhum tipo de estudo diagnostico e que
a lesdo tumoral do IV ventriculo ndo foi visibilizada na
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tomografia computadorizada, tendo sido fundamental
a ressonancia magnética para o seu diagnostico.

O papiloma do plexo cordide ¢ um tumor raro,
correspondendo de 0,4% a 1% de todos os tumores
cerebrais, sendo mais freqiiente na infancia (70% dos
casos), acometendo principalmente os ventriculos
laterais, e menos freqiiente na idade adulta (30% dos
casos), quando acomete geralmente o IV ventriculo. E
facilmente identificado pela tomografia computadorizada
contrastada ou pela ressonancia magnética como uma
lesdo volumosa, intraventricular e hipercaptante.

O caso aqui descrito ¢ de um paciente com ante-
cedentes de etilismo e sinusopatia cronica, com historia
de rinorréia espontanea ha seis meses, cuja investi-
gacdo evidenciou um tumor do IV ventriculo, sem
obstrugdo significativa do sistema ventricular. O
resultado do estudo anatomopatolégico dessa lesdo
foi papiloma do plexo coroide.

A principal discussdo ¢ sobre a causa da rinorréia
espontanea. Nao ¢ possivel determinar qual a real causa
da fistula: se pos-traumatica (embora, mesmo sendo
alcodlico, tenha negado tais antecedentes), se pela sinu-
sopatia, se por hipertensdo intracraniana ou se houve
contribui¢do de todos esses fatores concomitantemente.

Nossa opinido ¢ de que o paciente, provavelmente,
possuia na regido frontal direita uma area de fistula poten-
cial, seja pela sinusopatia ou por trauma prévio (area frontal
hipodensa e hipocaptante subjacente) que rompeu quan-
do submetida a hipertensdo intracraniana prolongada.

Nos exames complementares foram encontrados
sinais de hipertensao intracraniana cronica, como sela
vazia e dilatagdo ventricular. O mecanismo que explica a
formagao de ambos os sinais (transmissao do pulso de
pressdo do tipo “martelo d'dgua”) ¢ também o fator
responsavel pelo desenvolvimento da fistula liquorica®'>.

A hipertensao intracraniana deste caso foi prova-
velmente devida ao aumento do volume liquérico intra-
craniano. A ressonancia magnética com estudo de fluxo
liquérico nao evidenciou nenhum sinal de obstrugdo
no trajeto deste. Portanto, o fator desencadeante da
fistula foi, provavelmente, a superprodugao de liquido
cefalorraquiano pelo papiloma.

A hipersecregdo de liquor pelo papiloma do plexo
coro6ide ¢ um fato notorio, aceito, comprovado clinica-
mente, como descrito por Gudeman e cols.®, Barge ¢
cols.!, e Turcotte e cols™., e também por estudos neuro-
patologicos, como o descrito por Ghatak e cols.’ e
Milhorat e cols.!’. Porém, existem relatos de papiloma
do plexo coroéide que ndo hipersecretam liquor, como
descrito por Sahar e cols.”. Atualmente, parece ser
consenso que a etiologia da ventriculomegalia encon-
trada nos pacientes portadores de papiloma de plexo
coroide se deve a uma interagdo entre a hipersecregdo
liquorica e uma parcial restricao ao fluxo liquorico, com
énfase a primeira causa. Porém, a associac@o do papi-
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loma do plexo cor6ide com fistula liqudrica espontinea
¢ infreqliente e, na literatura, ha somente dois casos
descritos, um por Vigouroux' e outro por Lamberts’.

Conclusao

Este relato demonstra que:

1. As fistulas liquoricas espontaneas podem estar
relacionadas, do ponto de vista fisiopatologico,
a lesdes adjacentes ¢ a lesdes distantes;

2. Os papilomas de plexo coroide estdo associados
ao aumento do volume liquérico mediante au-
mento direto da producéo;

3. A associagdo entre papiloma do I'V ventriculo e
fistula liquorica espontanea, apesar de rara, ndo
deve ser esquecida.

Referéncias

1. BARGE M, BENABID AL, DE ROUGEMONT J,
CHIROSSEL JP: Hyperproduction of CSF in choroid
plexus papillomas in children. Neurochirurgie 22:639-
44, 1976.

2. BIGNER DD, McLENDOM RE, BRUNER JM: Russel &
Rubinstein’s pathology of tumors of the Nervous
System. London, Arnold, 1998.

3. BJERRE P: The empty sella. A reappraisal of etiology
and pathogenesis. Acta Neurol Scand (Suppl) 130:1-
25, 1990.

4. FISHMAN RA: Cerebrospinal Fluid in Diseases of the
Nervous System. Pensylvania, Saunders, 1992.

5. GHATAK NR, McWHORTER JM: Ultrastructural
evidence for CSF production by a choroid plexus
papilloma. J Neurosurg 45:409-15, 1976.

6. GUDEMAN SK, SULLIVAN HG, ROSNER MJ, BECKER
D: Surgical removal of bilateral papilloma of the
choroid plexus of the lateral ventricles with resolution
of hydrocephalus. J Neurosurg 50:677-82, 1979.

7. LAMBERTS AE: Choroid plexus papilloma with cere-
brospinal fluid rhinorrhea. Surg Neurol 22:576-
8,1984.

8. LEVIN VA: Cancer in the Nervous System. New York,
Churchill Livingstone, 1996.

9. McCOMB JG: Recent research into the nature of cere-
brospinal fluid formation and absorption. J Neurosurg
59:369-83, 1983.

10. MILHORAT TH, HAMMOCK MK, DAVIS DA,
FENSTERMACHER JD: Choroid plexus papilloma.
I.Proof of cerebrospinal fluid overproduction.Childs
Brain 2:273-89, 1976.

11.  REKATE HL, ERWOOD S, BRODKEY JA, CHIZECK HJ,
SPEAR T, KO W et al.: Etiology of ventriculomegaly in
choroid plexus papilloma. Pediatr Neurosci 12:196-201,
1985-86.

12. SAHAR A, FEINSOD M, BELLER AJ: Choroid plexus
papilloma: hydrocephalus and cerebrospinal fluid
dynamics. Surg Neurol 13:476-8, 1980.

118

Fistula liquérica e papiloma do plexo cordide
Amaral SH e cols.



13. TURCOTTE JF, COPTY M, BEDARD F, MICHAUD J,
VERRET S: Lateral ventricle plexus papilloma and
communicating hydrocephalus. Surg Neurol 13:143-6,
1980.

14. VIGOUROUX A: Ecoulement de liquid céphalo-
rachelein. Hydrocéphalie papilloma des plexus choroi-
des de IV Ventricle. Rev Neurol 16:281-5, 1908.

15. WEISBERG LA, HOUSEPIAN EM, SAUR DP: Empty
sella syndrome as complication of benign intracranial
hypertension. J Neurosurg 43:177-80, 1975.

Arq Bras Neurocir 20(3-4)

Original recebido em janeiro de 2001
Aceito para publicagdo em maio de 2001

Enderec¢o para correspondéncia:
Sergio Henrique do Amaral

Avenida Miruna, 327 — ap. 93

CEP 04084-001 — Sdao Paulo, SP
E-mail: shamaral@uol.com.br

: 115-119, 2001

119

Fistula liquérica e papiloma do plexo cordide
Amaral SH e cols.



