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RESUMO

Contexto: Os papilomas dos plexos coroides (PPC) tém localizacg&o tipica intraventricular pela sua
relagdo com os plexos coroides. Apenas 9% dos PPC estao localizados no angulo pontocerebelar (APC),
mas estes estao, na sua maioria, em relagdo com os plexos coroides do quarto ventriculo que afloram
dos orificios de Luschka. Ja foram, no entanto, descritos alguns casos raros de PPC sem qualquer
relagdo com os plexos coroides, tanto na fossa posterior como, até mesmo, no canal raquidiano.
A recorréncia local é rara e ainda mais rara é a disseminagao pelo neuroeixo via espago subaracnoide.
Objetivo: Apresentar um caso de PPC com caracteristicas atipicas: localizagdo no APC, mas sem
relagdo com o plexo coroide do quarto ventriculo, invasdo 6ssea local, disseminagdo extradural e
irrigacédo a partir de ramos arteriais meningeos. Foi encontrado um caso semelhante na literatura,
descrito em 1999. Alertamos para as caracteristicas atipicas do PPC que poderao estar relacionadas
com o diferente comportamento que este caso apresentou e que deve merecer uma reflexdo sobre a
melhor estratégia terapéutica.

PALAVRA-CHAVE
Papiloma do plexo coroide.

ABSTRACT

Primary choroid plexus papilloma of the cerebellopontine angle. Case report

Background: Choroid plexus papilloma (CPP) is typically an intraventricular tumor because of its
relationship with choroids plexus. Only 9% of all CPP are located at the cerebellopontine angle, but these
are, in majority, originated in the choroid plexus of fourth ventricle, reaching the cerebellopontine angle
through the foramen of Luschka. Nevertheless some rare cases of CPP without relation with choroid
plexus have been described, including localizations in the posterior fosse and spinal canal. It is also
rare the local recurrence and its dissemination through the subaracnoid space. Objective: To present a
case of CPP with atypical characteristics: localization at cerebellopontine angle with no evident relation
with the fourth ventricle choroid plexus, local bone invasion, extradural dissemination and irrigation by
meningeal arterial branches. It was found only one similar case on literature, described on 1999. It also is
our aim to alert neurosurgeons for atypical characteristics of CPP that might have a role on the different
aggressive behavior of this tumor which must need different treatment strategies.
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Introdugao

O papiloma dos plexos coroides (PPC) é um tumor
benigno neuroectodérmico raro e representa 0,4% a 1%
das neoplasias intracranianas. Tem distribuig@o prefe-
rencial variavel com a idade e, ao contrario do habitual
para as outras neoplasias intracranianas, encontra-se
tipicamente nos compartimentos supratentorial, na
crianga, e infratentorial, no adulto. A localizagdo habi-
tual do PPC ¢ a intraventricular, pela sua relacdo com
os plexos coroides.>*!1%-1315

Nos poucos casos descritos de PPC extraventricular
cita-se, na sua maioria, a localiza¢do no angulo ponto-
cerebelar, correspondendo a 9% de todos os PPC.!%1
Os restantes PPC extraventriculares descritos sdo casos
excepcionais de localizagdo intraparenquimatosa ¢ no
canal raquidiano, isto ¢, sem qualquer relacdo com
plexos coroides.!:>71112

O PPC da fossa posterior pode apresentar-se em
continuidade com o quarto ventriculo ou como lesao
primaria do angulo pontocerebelar. Quando se apresenta
como les@o primaria nessa localizagdo, habitualmente
estd na dependéncia dos tufos de plexo coroide que
afloram dos orificios de Luscka,**!>1¢ ou raramente tem
origem em tecido coroide ectopico sem conexao com
o plexo coroide do quarto ventriculo.'

A manifestagdo tipica dos PPC ¢é a hidrocefalia
condicionada tanto pela obstrugdo como pela hiper-
produgdo de liquor. Nos casos de localiza¢ao mais rara
no angulo pontocerebelar, as primeiras manifestagoes
clinicas podem ser o comprometimento de nervos cra-
nianos ¢ ataxia.>”!

Arecorréncia local é rara e ainda mais rara ¢ a disse-
minag¢do pelo neuroeixo via espaco subaracnoideo.”®

E apresentado um caso de PPC primério do angulo
pontocerebelar com algumas caracteristicas raras.
A evolucdo com comportamento agressivo também ¢
motivo para relatar esse caso, pois obriga-nos a refletir
sobre a melhor terapéutica para esses casos raros, even-
tualmente diferente da habitual para os PPC.

Relato do caso
Apresentagdo clinica

Trata-se de uma doente do sexo feminino que foi
inicialmente avaliada pelo Servigo de Neurocirurgia
aos 30 anos de idade (1986). Apresentava cefaleias e
episodios de hemiespasmo facial direito, com dez anos
de evolucgdo e recente agravamento. Referia anacusia
a direita desde os 9 anos, sequela de infecgdo. No
exame neuroldgico apresentava estase papilar bila-
teral e envolvimento dos nervos cranianos V, VII e
IX a direita. Na otoscopia apresentava membrana do
timpano de coloragdo cinza escura e pequena neofor-
magao justatimpanica.

Estudo imagiologico

A tomografia computadorizada (TC) cerebral reve-
lou um processo expansivo do angulo pontocerebelar
direito, com area cistica na fossa posterior e area solida
heterogénea que captava contraste, junto ao rochedo,
com parcial destrui¢do deste (Figuras 1 e 2).

As hipoteses diagnosticas colocadas foram: neuri-
noma do acustico e tumor glémico da jugular.

Figura 1 — TC cerebral pré-operatoria. Cortes axiais com contraste sequenciais (de A a D) em progressdo rostral; em A estd assinalado
(seta) o recesso lateral direito do quarto ventriculo, sem contiguidade com o tumor visivel nas restantes imagens. Trata-se de uma lesio
aparentemente extra-axial, localizada no APC, constituida por componentes cistico e solido intensamente captantes.

Nota: Atengdo para a lateralidade das imagens, pois é inversa ao que atualmente se pratica (estd assinalado qual o lado direito do doente
com a palavra right, realcada com circulo branco na Figura 2).
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Figura 2 — TC cerebral com contraste (A) e a correspondente imagem em janela dssea (B) revelam a parcial destruicio dssea do rochedo.
Nota: Atengao para a lateralidade das imagens.

Tratamento

Foi realizada craniectomia retromastoidea, com
remogao subtotal do tumor, constituido basicamente por
lagos venosos. Verificou-se facil dissec¢ao do tumor do
cortex cerebeloso e dos pares cranianos. Apresentava
inser¢do na tenda e na dura-mater da face posterior do
rochedo, de onde provinha intensa vascularizagdo, com
consequente hemorragia profusa, que impossibilitou a
remogao total da por¢do petrosa.

Evolucao

Verificou-se progressdo da doenga no local,
documentada desde o segundo ano apds a primeira
cirurgia (Figura 3). Foi reoperada por mais trés vezes
(a0 9°, 16° e 17° anos apos a primeira cirurgia), nunca
se conseguindo a remogao total, mesmo quando se
associou petrosectomia posterior. A massa tumoral
encontrava-se sempre inserida na dura-mater, mas ja
sem plano de dissecgdo com as estruturas envolventes,
nomeadamente cortex cerebeloso, pares cranianos ¢
tronco cerebral.

Foi sempre realizada embolizag@o prévia as reinter-
vengoes por causa da hemorragia limitante na primeira
cirurgia. As angiografias confirmaram irrigagao prima-
ria a partir de ramos durais da artéria carotida externa
— artérias faringea ascendente, occipital, auricular
posterior (Figura 4).

A doenga progrediu, com extensdo as fossas mé-
dia e anterior, de tal modo que se tornou irressecavel
(Figuras 5 ¢ 6).

Neuropatologia

A histologia inicial foi de um tumor de provavel
origem vascular. S6 depois da segunda intervengdo
cirargica as laminas foram observadas por um neuro-
patologista, ja com acesso a imunocitoquimica, e era
evidente que se tratava de um tumor muito vasculari-
zado, mas de aspecto epitelial, com marcagdo positiva
para citoqueratinas e com zonas cisticas. SO na terceira
intervencao o aspecto papilar era evidente, por isso se
pediu a opinido do professor Kepes, da Universidade
de Kansas. O diagnostico proposto foi de papiloma de
plexo coroide (Figura 7).

Figura 3 — A) TC cerebral com contraste seis meses apos a primeira cirurgia (ainda com a lateralidade inversa ao que atualmente se
pratica). B) RM T1 com contraste, cortes axiais, quatro anos apos a primeira cirurgia. C) RM T1 com contraste, oito anos apds a primeira
cirurgia. A sequéncia destas imagens ilustra a progressao local da doenca, tanto ao nivel do rochedo como no interior da fossa posterior,
com compressdo do tronco cerebral. Na RM, a lateralidade é a praticada atualmente.
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B

A,

Figura 4 — Angiogramas das artérias cardtida externa (A) e da vertebral (B) revelam irrigacdo pr inan te proveniente dos ramos
durais da carétida externa, com pequena contribui¢do da circulagdo posterior.

Figura 5— RM T1 com saturacdo de gordura e com contraste em cortes axial (A), coronal (B) e sagital (C), ao fim de 19 anos apds a
primeira cirurgia, revelam a disseminagdo da doenga ao longo da base do cranio, com extensdo superior ao andar anterior do cranio,
inferiormente até o nivel C1-C2 e no plano medial ultrapassando a linha média.

Figura 6 — TC cerebral com contraste (A) e em janela ossea (B), ao fim de 19 anos apds a primeira cirurgia, mostram como a progressao
ao longo da base do cranio envolve destrui¢do déssea. (Lateralidade das imagems é a atual.)

Tratamentos complementares

Em razdo da irressecabilidade da lesdo e da sua
benignidade histoldgica, embora com comportamento
agressivo pela extensdo que tomou, foi proposta a ra-
dioterapia. A decisdo foi demorada em virtude da ndo
existéncia documentada de indicagdo de radioterapia
para esses tumores.>>!*!¥ A doente encontrava-se ja
amaurotica € com 0s nervos cranianos baixos atingi-
dos. Teve ma tolerancia a radioterapia (cefaleias), por

isso abandonou o tratamento ao fim de duas semanas.
Figura 7— HE X40. Papiloma dos plexos coroides: estruturas Fal doi d . 50 fim de 20
papilares com epitélio cuboidal sobre estroma de tecido conectivo aleccu dois meses depois, aos anos, ao im de
vascularizado. Auséncia de atipia celular e mitoses. anos de evolucdo conhecida da doenga.
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Discussao

Esse caso de PPC apresentou varias caracteristicas
atipicas: auséncia de relagdo com o plexo coroide do
quarto ventriculo, invasdo 6ssea, disseminagao ao longo
da base do cranio e tipo de irrigagdo.

Embora a localizagdo no angulo pontocerebelar
seja reconhecida para PPC, ndo se estabeleceu relagdo,
imagioldgica ou operatoria, com os plexos coroides do
quarto ventriculo. Esse ¢ um caso raro de PPC primario
do angulo pontocerebelar sem relagdo com os plexos
coroides.

Esse caso cursou de inicio com invasdo 6ssea do
rochedo. Apenas foi encontrado um caso semelhante na
literatura, descrito por Talachi e cols.,'> numa revisao
de todos os casos de papiloma dos plexos coroides do
angulo pontocerebelar operados em 20 anos naquele
Servico, num total de 12 casos.

Embora seja previsivel que o PPC tenha uma
disseminacdo pelas vias de liquor e pelo espaco su-
baracnoideo, o que se encontrou nas varias cirurgias
foi uma localizagdo extradural. Imagiologicamente, a
disseminacao ao longo da base do cranio acompanha-se
de invasdo ossea.

Anatomica e fisiologicamente, essa localizagdo com
envolvimento dsseo pode estar relacionada com o tipo
de irrigagdo, também atipico para esse tipo de tumor.
Habitualmente, o PPC usa a mesma irrigacao que os ple-
xos coroides dessa area, ou seja, proveniente da artéria
cerebelosa posteroinferior. No caso descrito, a irrigagdo
era por ramos meningeos da artéria cardtida externa.
E de notar que 0 mesmo caso encontrado na literatura,
com a particularidade de invadir o 0sso petroso, também
apresentava o mesmo tipo de irrigagdo."”

Em paralelo com outros casos raros de PPC nao
associados a presenca de plexos coroides em locali-
zac¢do normal,""1%12 as hipdteses para a origem desse
tumor nessa localizago sdo: restos ectdpicos de plexos
coroides ou metaplasia a partir de células meningeas
(o que justificaria a forte inser¢ao e fonte de irrigagdo
a partir da dura-mater).

A cirurgia com remocao total ¢ descrita como o
tratamento ideal e com possivel cura da doenca. Por
isso, sempre se indica a reintervengao se acessivel e se
o doente tiver condigdes clinicas para tal.>>!4!¥ Por esse
motivo foram realizadas as varias reintervengdes.

No entanto, quando se verifica irressecabilidade ou,
mesmo antes disso, como terapéutica complementar,
a radioterapia podera ser util.*!* Em razio da falta de
indicag@o para esse tratamento contra tumores com
essa histologia, cabe-nos divulgar os casos atipicos,
especialmente de comportamento agressivo, que devem
merecer tratamento diferente.

Foi também encontrado um caso descrito na litera-
tura de PPC recidivante localmente e com disseminagao
para o canal raquidiano, que teve boa resposta clinica
a quimioterapia com lomustina.'”

Conclusao

Este caso ilustra a consequéncia extremamente rara
de disseminagdo, ao longo da base do cranio, desse
tumor histologicamente benigno.

A histologia e a avaliagdo imagiologica ndo foram
suficientes para prever essa evolugdo. Depois de se rever
a literatura e especialmente considerando a revisdo ja
feita de varios casos de papilomas dos plexos coroides
no angulo pontocerebelar, devem ser consideradas perti-
nentes para o progndstico outras caracteristicas como a
presencga ou ndo de destruigdo dssea e o tipo de irrigacdo
(predominio por irrigagdo meningea ou nio).

Nesse tipo de tumor benigno, apesar da ndo indica-
¢ao habitual para a radioterapia, parece-nos necessario
investir em terapias complementares nos casos em que
se verifica um comportamento agressivo, como a dis-
seminacao ao longo do neuroeixo. Permanece a diivida
se a radioterapia tera algum beneficio no controle do
crescimento de tumor intensamente vascularizado em
situagdo de irressecabilidade.
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