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O estucdo dos tumores senignos da série epitelial dos plexos cordideos,
apesar da baixa frequéncia na maioria das grandes séries 3 5,7, 14,15 njo ofe-
rece problema diagnostico. As células que revestem as evaginacgbées que for-
mam os plexos cordideos sfdo histogeneticamente interpretadas como sendo
espongioblastos, derivados do tubo neural primitivo, que sofreram modificagao
morfolégica e funcional. Por ndo reproduzirem estrutura neuroglial ou neu-
ronal e sim epitélio diferenciado, e nao perdendo seu carater histogenético,
esses tumores sfo classificados como paragliomas por Hortega ! e por Ziilch 14,
No entanto, para os demais autores sdo considerados gliomas e incluidos no
grupo dos ependimomas e seus homologos por Russel e Rubinstein 12,13 &
incluido como uma forma de ependimoma tipo IV por Kernohan® ou ainda
incluido no grupo dos tumores ependimo-coréideos por Roussy-Oberling 11,
Topografica e histogeneticamente sdo classificados por Polak ® no grupo dos
tumores do anexo do cérebro.

Sdo tumores aceitos como mais frequentes em criancas e adolescentes.
O ventriculo lateral é local habitual em criancas e o quarto ventriculo mais
frequente nos adultos. S&o infrequentes nos demais ventriculos.

Os tumores ficam situados em areas de maior concentracao anatéomica
de plexos corodideos, formando massas globulares, ajustadas as cavidades, de
coloracdo acinzentada ou rosa acinzentada, semelhante a face materna pla-
centaria. Em nivel microscépico, sdo formados por papilas com eixo conjun-
tivo-vascular que suporta uma camada de células colunares ou cubicas. As
células lembram o plexo normal com a auséncia de cilios e blefaroplastos.
Podem ser vistos cilios em algumas areas. N&ao é vista invasdo nem im-
plantacéo 2. 6, 9, 12, 13, 15,

A forma maligna dos tumores primarios de plexo cordideos é de inter-
pretacdo duvidosa e de diagnéstico controvertido. S&o frequentes no ventri-
culo lateral esquerdo e tém rapida evolucdo. No entanto, os critérios mi.
croscopicos e biolégicos para a sua aceitacdo variam desde a maior prolife.

Trabalho realizado na Unidade de Anatomia Patolégica do 1. Hospital Distrital
de Brasilia: * Patologista e Diretor do Centro de Tumores do Sistema Nervoso;
** Neurocirurgiao.

Nota dos autores — Agradecemos ao Prof, Moisés Polak a confirmacdo diagnés-
tica do presente caso.
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racio celular revestindo as papilas e cordbes que invadem o tecido cerebral,
passando por simples perda da diferenciacdo, com atipias, até critérios rigo.
rosos, como presenca de mitoses atipicas, necrose, hemorragia, tendéncia in.
filtrativa e completada com dados de necrépsia.

O proposito dos autores é relatar um novo caso de carcinoma do plexo
cordéideo que preenche as condigbes estabelecidas principalmente por Polak?
e Rubinstein 12, 13,

OBSERVACAO

C.A.S.S. (Reg. n.o 200.154), sexo masculino, branco, com 3 anos de idade,
admitido em 02-02-70 no 1.c Hospital Distrital de Brasilia, com histéria de cefaléia
e vomitos surgidos h4 5 meses e aumento do perimetro cefdlico. Crises convulsivas
em todo o dimidio esquerdo. Fraqueza nos membros superior e inferior esquerdo.
N&ao conseguia deambular. Exame mneurolégico — Crianca apatica nao reagindo
ao meio ambiente. Perimetro cefdlico aumentado. Fundoscopia com estase de pa-
pila bilateral. Hemiparesia esquerda. Babinski bilateral. O exame radiolégico mos-
trou aumento dos diametros cranianos e diastase de sutura. A ventriculografia foi
dificil e o ar s6 permanecia no ventriculo lateral esquerdo e nao penetrava no
direito. O paciente, em péssimas condicbes, evoluiu para o O6bito em 8 dias.

Exame neuropatolégico — Exame NPT. 168.70 (autépsia 08.70). O cérebro,
sem fixacdo, pesava 1.450 g. Leptomeninges opacificadas, apagamento dos sulcos
e achatamento das circunvolucdes. Apés a fixacdo em formol a 10%, os cortes
coronais mostraram acentuada dilatacdo do ventriculo lateral esquerdo e do 3. ven-
triculo. O ventriculo lateral direito estava ocupado por extensa massa de superficie
granulosa, consisténcia firme e de coloracdo acinzentada, alternada com Areas de
hemorragia, necrose e cisto de conteudo gelatinoso. O tumor, com cerca de 14 X 8 X 6
cm, de bordos indistintos, se estendia e invadia a substidncia branca adjacente ao
ventriculo envolvendo o lobo temporal e parietal direito e os ntcleos da base do
mesmo lado. O estudo microscopico mostrou extenso tumor com estrutura papilar,
de revestimento multiestratificado, com células irregulares, pleomorfismo nuclear e
hipercromatismo, com raras figuras de mitose atipicas, suportadas por eixo conjun-
tivo-vascular com nitida membrana basal 6ptica PAS positiva e de reticulina. Em
outras areas havia perda da diferenriacdo da estrutura papilar com o tumor assu-
mindo disposicio glandular. Foram vistas extensas &areas de necrose e invasdo do
tecido nervoso adjacente ao ventriculo. Conclusio histopatolégica: carcinoma do
plexo coroéideo.

COMENTARIOS

Rokitansky, em 1844, citado por Lewis8, foi o primeiro a reconhecer
a rara ocorréncia das formas malignas de tumores de plexo cordideo. Em
1971, Russel e Rubinstein 12 analisaram dois casos de carcinoma de plexo
cordideo. Ziilch® examinou e aceitou como sendo de forma maligna dois
casos de Cardauns e Von Hoytema. Os trés autores aceitam com reserva
os diagnosticos de tumores malignos de plexo cordideo em adultos até que
seja excluida a possibilidade de metastases, principalmente, do aparelho res-
piratério. Lewis 8, examinando os dois casos de Russel e Rubinstein, e acres-
centando um novo caso pessoal, revisou a literatura até 1961 e aceitou como
valido o diagnéstico de carcinoma de plexo em somente 10 dos 40 casos
publicados. Recentemente, Rubinstein 13 informou ter examinado 6 casos de
carcinoma em criangas entre 2 a 4 anos.
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Fig. 1 — Na parte superior, corte coronal do cérebro mostrando tumor ao nivel
do wventriculo lateral direito; na parte inferior, aspecto histolégico do
tumor mostrando intensa proliferacio papilar, multiestratificacio do
epitélio de revestimento, hipercromatismo e pleomorfismo celular (H.E.
prequeno aumento).
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Fig. 2 Na parte superior, aspecto histolégico do tumor mostrando perda da
diferenciacdo papilar e formacdo de estruturas glandulares (H.E. mé-
dio aumento); na parte inferior, aspecto histolégico do tumor mostrando
a presenca de membrana basal reticulinica como suporte do revesti-

mento celular (Gomori; grande aumento).
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As rigorosas condicbes exigidas por Lewis para aceitacdo do diagnostico
incluem a invasdo do tecido nervoso, perda da diferenciacdo da arquitetura
papilar e aquisicdo de graus de anaplasia citoloégica. No presente caso, tendo
sido demonstrada a perda da arquitetura papilar, com formacao de estruturas
glandulares, exagerada proliferacdo do revestimento epitelial, hipercromatis-
mo e invasdao do tecido nervoso, com &areas de necrose, ficam preenchidas
as amplas condicbes exigidas pelos autores menos rigidos até aos mais rigo-
rosos. Na segunda etapa foi demonstrada a natureza conjuntivo-vascular do
eixo da papila e auséncia de fibras neurogliais. Foi distinguida uma mem-
brana de reticulina, PAS positiva, como suporte do revestimento celular,
excluindo a possibilidade do ependimoma papilar1?, No entanto, a presenca
de membrana de reticulina somente exclui os tumores de linhagem neuro-ecto-
dérmica, pois o seu achado é também demonstrado em carcinomas e sarcomas.
Nao foi possivel determinar a presenca de implantacdo de tumor em outras
areas. No presente caso, com tumor situado no ventriculo lateral direito,
com evolugao rapida para o Obito, em crianca de 3 anos, foi excluida a possi-
bilidade de um tumor como causa possivel de uma metastase. Podemos afir-
mar, como Von Hoytema e Winckell4, que nas criancas a questio do carci-
noma secundario para plexo coréideo pode ser ignorada porque o seu achado
nunca foi descrito.

Nos tumores de natureza nervosa, diagnosticados principalmente no 1.0
Hospital Distrital de Brasilia e demais hospitais do Distrito Federal, foram
coletados 370 tumores pelo Centro de Tumores do Sistema Nervoso, entre
1962 e 1975, tendo sido registrados dois casos de papiloma do plexo cordideo
e o presente caso de carcinoma de plexo coréideo.

RESUMO

E relatado um caso de carcinoma de plexo cordéideo em paciente com
3 anos de idade, com hipertensdo intracraniana. Sem um claro diagnéstico
clinico, o paciente evoluiu para o 6bito, em 8 dias. O exame neuropatolégico
do cérebro e estudo histopatolégico do tecido removido, revelou um tumor
maligno do plexo coréideo, de extrema raridade no sistema nervoso central.

SUMMARY
Carcinoma of the choroid plexus: « case report

The case of a three-years-old male with intracranial hypertension is
reported. Without a clear clinical diagnosis, a gradual deterioration ocurred
before his death, 8 days later. The neuropathological examination of the
brain revealed a tumor with indistint borders at the right lateral ventricle,
with granulous surface, pink-gray colour, irregular necrotic and hemorragic
areas, invading the adjacent brain tissue. The histopathological study re-
vealed a malignant variant of the choroid plexus tumor, of extreme rarity
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in the central nervous system. The biological and histological criteria accepted
by Lewis, Rubinstein and Polak for the correct diagnosis of this type of tu-
mour are discussed.
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