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RESUMO
Tumores do plexo coroide são tumores raros de origem neuroectodérmica, Correspondem a 0,4% a 
0,6% de todos os tumores cerebrais, com incidência anual de 0,3 caso por milhão. Em sua maioria, 
são tumores benignos, raramente se apresentando na forma maligna. Os locais mais comumente 
relatados são os ventrículos. Relato de caso: Trata-se de carcinoma de plexo coroide em criança de 
6 anos de idade que iniciou quadro com cefaleia, paresia do oculomotor, evoluindo com distúrbio de 
marcha. Foi submetida à biopsia, com confirmação histopatológica do carcinoma de plexo coroide. 
Esse paciente foi submetido à cirurgia, evolui bem com recuperação quase total no pós-cirúrgico 
imediato.
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ABSTRACT
Choroid plexus carcinoma: case report and literature review
Tumors of the choroid plexus are rare tumors of neuro-ectodermal origin, correspond to 0.4% to 
0.6% of all brain tumors, with an annual incidence of 0.3 cases per million. They are mostly benign 
tumors, rarely presenting as malignant. The sites most frequently reported are the ventricles. Case 
report: This is choroid plexus carcinoma in ma child of 6 years of age she developed headache, 
oculomotor paresis progressing to gait disturbance. The patient underwent biopsy with histopathologic 
confirmation of choroid plexus carcinoma. This patient was submitted to surgery and progressed 
well, with full recovery in the immediate postoperative. 
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Introdução

Tumores do plexo coroide são tumores raros de ori-
gem neuroectodérmica.11 Correspondem a 0,4% a 0,6% 
de todos os tumores cerebrais,19 com incidência anual 
de 0,3 caso por milhão.6,7 Em sua maioria, são tumores 
benignos, raramente se apresentando na forma maligna.9 
Os locais mais comumente relatados são os ventrículos.21 
No entanto, tumores extraventriculares foram descri-
tos.13 Os tumores podem estar presentes em adultos e no 
período pré-natal, no entanto a maioria dos casos ocorre 
em crianças menores de 2 anos de idade.18 Os critérios 
histológicos para o diagnóstico desses tumores foram 
descritos por Lewis (1967) e, mais tarde, revisados por 
Kleihues e Cavenee (1997), incluindo invasão do teci-
do neural adjacente, perda da arquitetura papilar com 

achados de malignidade celular e variações marcantes do 
tamanho nuclear e da cromatina.8 No entanto, essa clas-
sificação histológica não está bem clara.9 O tratamento 
dessas crianças é muitas vezes difícil e complicado por 
dilemas associados como a escolha dos procedimentos 
cirúrgicos, o tratamento da hidrocefalia, o controle de 
vascularização do tumor e o valor da terapia adjuvante.  
O presente estudo descreve um caso clínico de um pa-
ciente com carcinoma do plexo coroide.

Relato do caso

FVCO, sexo masculino, 6 anos de idade, apresen-
tando há três meses cefaleia de leve intensidade em 
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região frontal, associada a edema palpebral à direita, 
esclerótica direita avermelhada e desvio lateral do 
globo ocular direito, evoluindo, 15 dias após o início 
dos sintomas, com vômitos frequentes, vertigem, ptose 
palpebral à direita, sonolência excessiva e dificuldade 
para deambular. Ao exame físico apresentava paresia 
do III par, diplopia, reflexo fotomotor direto ausente à 
direita, paraparesia crural, com força grau III em mem-
bro superior esquerdo e grau II em membro inferior 
esquerdo, hiper-reflexia em hemicorpo esquerdo com 
Babinski presente. A ressonância magnética evidenciou 
lesão expansiva intraventricular, irregular, isointensa ao 
córtex cerebral em T1 e T2, de textura relativamente 
heterogênea, discretamente hiperintensa em FLAIR, su-
gerindo caráter hidratado com discreta orla de hipersi-
nal na substância branca periventricular, especialmente 
nos fórceps menores (pontas anteriores dos ventrículos 
laterais), por passagem de liquor sob pressão através do 
epêndima (transudação liquórica transependimária). 
Com contraste, há forte impregnação (Figura 1). O pa-
ciente foi submetido à biópsia, com retirada de amostra 
para estudo anatomopatológico, na qual a microscopia 
demonstrou secções com proliferação celular neoplásica 
composta por células grandes irregulares, moderada a 
intensamente atípicas, ora bizarras, exibindo numerosas 
figuras de mitose típicas e atípicas, formando arranjos 
papilares, pseudoglandulares e sólidos; áreas de necrose 
e hemorragia; vasos grandes e dilatados com paredes 
espessadas e focos de calcificação, concluindo se tratar 
de carcinoma de plexo coroide grau III da OMS de 2007. 
O paciente foi submetido à ressecção do tumor e está em 
tratamento com radioterapia. No anatomopatológico, 
verificou-se neoplasia indiferenciada em meio a tecido 
de plexo coroide de padrão epitelial com áreas de ne-
crose e sinais de grande atividade mitótica (Figura 2).

Discussão

Os tumores do plexo coroide são raros, representam 
menos de 1% de todos os tumores intracranianos e são 
mais prevalentes antes de 2 anos de idade.18 A etiologia 
dos tumores do plexo coroide tem sido relacionada a in-
fecções pelo Simian Virus 40 (SV40).10 Entretanto, ainda 
não se sabe a sua real importância na etiologia desses 
tumores.8 O surgimento desses tumores também pode 
ser influenciado por outros fatores como as síndromes 
ligadas ao cromossomo X.8 O diagnóstico definitivo de 
um tumor do plexo coroide só pode ser obtido por meio 
da avaliação histológica.21 No entanto, deve-se fazer diag-
nóstico diferencial com os papilomas do plexo coroide, 
ependimomas papilares, meningiomas, meduloblastomas, 
astrocitomas e adenoma pituitário.4 Os tumores do plexo 

Figura 2 – Neoplasia indiferenciada em meio a tecido de plexo 
coroide de padrão epitelial com áreas de necrose e sinais de 

grande atividade mitótica.

Figura 1 – Ressonância magnética mostrando carcinoma de plexo 
coroide em ventrículo lateral à direita. 

coroide são classificados como carcinomas do plexo co-
roide (CPC, grau III, OMS)8 e mostram epitélio colunar 
pseudoestratificado, com sinais francos de malignidade: 
acentuado pleomorfismo nuclear, mitoses frequentes, rela-
ção núcleo-citoplasma alta, densidade celular aumentada, 
necrose focal, proliferação vascular e perda da delimitação 
entre estroma e parênquima.15 Além disso, esses tumores 
frequentemente expressam antígeno carcinoembrionário 
(CEA)15 e CD44,20 que também pode ser detectado como 
marcador no sangue periférico.5 A negatividade para o 
CEA é útil na diferenciação com os adenocarcinomas 
metastáticos, embora alguns estudos relatem positividade 
em até 50% dos casos dos CPC2,9. Em diferentes estudos, 
a positividade para CK varia de 83%-100%, para a S-100, 
de 40%-94%, para VIM, de 16%-88%, para a EMA, de 
69%-71%, para a GFAP, de 22%-85% e para a ENE, de 
20%-100%2,8.1 Os antígenos HEA125 e BerEP4 também 
são utilizados nessa diferenciação, pois são positivos em 
mais de 95% dos carcinomas metastáticos e somente em 
10% dos CPC. Entretanto, a aquisição desses marcadores 
em nosso meio é dificultada.22 Enquanto os carcinomas 
do plexo coroide (CPC) são relatados como tendo prog-
nóstico extremamente pobre,2 os papilomas do plexo 
coroide (CPP) são geralmente considerados como tumo-
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res benignos com resultados muito favoráveis em longo 
prazo.16 A localização mais comum em crianças é o átrio 
ou o trígono dos ventrículos laterais (85%).4 A incidência 
é maior no gênero masculino (1:1,3).4 As manifestações 
clínicas dos CPC variam com a localização do tumor. 
Quando em ventrículos laterais e terceiro ventrículo, 
geram hidrocefalia nos dois a três meses que antecedem 
o diagnóstico em crianças de baixa idade. Quando aco-
metem o quarto ventrículo, sinais cerebelares podem 
associar-se ao quadro. As características radiológicas dos 
tumores do plexo coroide são inespecíficas. A tomografia 
axial computadorizada mostra tumor intraventricular 
heterogêneo com invasão do parênquima e graus variá
veis de hidrocefalia. A ressonância magnética oferece 
melhor visualização das relações anatômicas do tumor e 
invasão do parênquima, facilitando a cirurgia e a avaliação 
pós-operatória. A administração conjunta de contrastes 
permite maior especificidade e sensibilidade na avaliação 
de tumores recorrentes e residuais.3 Em crianças de baixa 
idade, pode ser realizada ultrassonografia transfontanela, 
que mostrará massa intraventricular ecogênica invadindo 
o parênquima cerebral.8 Apesar do advento das técnicas de 
diagnóstico no pré-operatório e da moderna intervenção 
operacional terem reduzido dramaticamente a morbidade 
cirúrgica e as taxas de mortalidade,12 o cirurgião ainda 
enfrenta uma série de problemas e dilemas quanto à 
escolha do procedimento cirúrgico, da vascularização 
do tumor, do tratamento da hidrocefalia e do valor da 
terapia adjuvante. Em geral, acredita-se que a ressecção 
cirúrgica é um importante elemento no tratamento.  
A ressecção do tumor é um poderoso passo terapêutico.  
A importância positiva da cirurgia parece ser maior do que 
na maioria dos outros tumores cerebrais. Isso suporta uma 
segunda cirurgia quando a radioimagem pós-cirúrgica 
mostra tumor residual. No pós-operatório, as crianças 
com carcinoma de plexo coroide são frequentemente 
tratadas com quimioterapia adjuvante.3 O comportamento 
biológico do CPC é desfavorável, apesar do tratamento, 
com tempo médio de sobrevida em adultos, de 3,5 anos, 
e em crianças, de nove meses.16

Conclusão

O carcinoma de plexo coroide é um tumor pouco 
frequente, que geralmente não provoca sintomas em 
sua fase inicial, mas apenas quando apresenta efeito de 
massa importante ou fechamento do circuito do líquido 
cefalorraquidiano. O tratamento deve ser realizado por 
equipe multidisciplinar, utilizando-se diversos métodos, 
além da cirurgia, para uma resolução satisfatória.
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