COMUNICACIONES BREVES

Papiloma v carcinoma de plexos coroideos

en la edad pediatrica

M. I. Martinez-Le6n?, B. Weil-Lara® y A. Herrero-Herndndez®

“Radiologia Pedidtrica. Servicio de Radiodiagndstico. *Anatomia Patoldgica. “Oncologia Pedidtrica. Departamento de Pediatria.
Hospital Materno-Infantil del Centro Hospitalario Universitario Carlos Haya. Mdlaga. Esparia.

Los papilomas de plexos coroideos son tumores infrecuentes de ori-
gen neuroectodérmico, que representan menos del 5% del total de los
tumores del sistema nervioso central (SNC) en Pediatria; los carcino-
mas son atin mas raros.

Se revisa la incidencia de estas neoplasias en nuestro hospital de re-
ferencia, encontrando 6 tumores de plexos coroideos en cinco pacien-
tes, 5 papilomas y un carcinoma de plexos coroideos. La edad incluye
desde un diagndstico prenatal hasta los 25 meses. A cuatro pacientes
perinatales se les practicé ecografia, en cuatro se efectué resonancia
magnética (RM), en todos ellos tomografia computarizada (TC) y en
uno antiguo angiografia. Todos los tumores se localizan en ventriculos
laterales, y un segundo tumor en un mismo paciente se sitda en el ter-
cer ventriculo. Son masas predominantemente sélidas, intraventricula-
res, con bordes polilobulados y bien definidos, presentan intensa vas-
cularizacién en estudio doppler, mostrada como marcado realce con
contraste en TC y RM. En tres casos existia hidrocefalia al diagndsti-
co. Se practicé cirugia en todos los pacientes, siendo efectiva la resec-
cion radical en los 5 papilomas; en el carcinoma la reseccion fue par-
cial y estd en curso de quimioterapia. La evolucidn es buena, con
seguimiento libre de enfermedad en un intervalo minimo de 7 meses y
mdximo de 11 afios en tres papilomas; permanece en seguimiento con
buena evolucién el papiloma miltiple y con mal pronéstico el carcino-
ma de los plexos coroideos.
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Papilloma and carcinoma of the
choroid plexus in pediatric patients

Papillomas of the choroid plexus are rare tumors of neuroectoder-
mal origin; they represent less than 5% of all central nervous system
(CNS) tumors in pediatric patients. Choroid plexus carcinomas are
even rarer.

We reviewed the incidence of these neoplasms at our reference hos-
pital and found six tumors of the choroid plexus (five papillomas and
one carcinoma) in five patients. Patient age ranged from prenatal to 25
months. All five patients underwent computed tomography (CT) exa-
mination. Four perinatal patients underwent ultrasound examination,
four magnetic resonance imaging (MRI), and one (years ago) angio-
graphy. All patients had tumors located in the lateral ventricles, and
one patient had a second tumor located in the third ventricle. These tu-
mors are predominantly solid, intraventricular, with well-defined poly-
lobulated margins. They show intense vascularization on Doppler stu-
dies and marked contrast enhancement on CT and MRI studies.
Hydrocephalus was present in three cases. All patients underwent sur-
gery; total resection was achieved in the five papillomas, whereas the
carcinoma was partially resected and the patient is currently under-
going chemotherapy. The three patients with a single papilloma are di-
sease free at follow-up (range 7 months to 11 years). The patient with
two papillomas shows good recovery at follow-up, whereas the patient
with carcinoma of the choroid plexus has a poor prognosis.

Key words: choroid plexus papilloma, choroid plexus carcinoma, tu-
mor of the lateral ventricles, Pediatrics.

INTRODUCCION

Los papilomas y carcinomas de los plexos coroideos surgen
del epitelio de los plexos del interior de los ventriculos. Los pa-
pilomas corresponden al 1-5% de los tumores intracraneales en
la edad pediatrica, siendo mds frecuentes en los nifios que en los
adultos. El atrio de los ventriculos laterales es la localizacion
mds comun en la edad infantil. La presentacion clinica general-
mente se debe al aumento de la presion intracraneal por la hidro-
cefalia, causada entre otros mecanismos por el aumento de pro-
duccién de liquido cefalorraquideo (LCR) por parte del tumor.
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Los carcinomas de los plexos coroideos son atin mds infrecuen-
tes. La multiplicidad tumoral en el mismo paciente, sincrénica o
metacronica, es extremadamente rara.

Las pruebas de imagen muestran tumores intraventriculares
con morfologia polilobulada, sélidos, predominantemente ho-
mogéneos, altamente vasculares, con realce importante de con-
traste. La cirugia es curativa en el caso de los papilomas y el
prondstico es excelente. Los carcinomas tienen una menor tasa
de supervivencia y necesitan tratamiento adyuvante a la cirugia
segtn la edad del nifio, con quimioterapia y a veces radiotera-

pia.

PRESENTACION DE LOS CASOS

Se revisa la incidencia de tumores de plexos coroideos en un
periodo de 14 afios, encontrando 5 pacientes con 6 tumores de
plexos coroideos, todos ellos con comprobacién histoldgica. El
material presentado coincide en nimero con la incidencia de es-
tos tumores y las series publicadas en la literatura!” (tablas 1y 2).
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TABLA 1
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5
Edad I1m 3m 25 m 3m Prenatal
Sexo v \% M M M
Hidrocefalia Si St No Si No
Cirugia Radical Radical Radical Primera y segunda radical Incompleta
Quimioterapia No No No No Si
Anatomia patoldgica PPC atipico PPC PPC PPC CPC
CPC: carcinoma de plexos coroideos; m: meses; M: mujer; PPC: papiloma de plexos coroideos; V: varén.
TABLA 2
CARACTERISTICAS DE IMAGEN
Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5
Localizacién VL izquierdo VL derecho VL derecho Primer VL derecho VL derecho
Segundo, III V
Tamario (cm) 4x35x%x4 4x5x4 1,5x1,5%x2 Primero, 6 x 4 x 5 55x%x3,7x3,8
Segundo, 4 x 2 x 3
Calcio +++ No No No No
Sélido ++ +++ +++ +++ +++
Quistico ++ No No No +
Realce gadolinio  Intenso homogéneo Intenso heterogéneo Intenso homogéneo Intenso homogéneo Intenso heterogéneo

IIT V: tercer ventriculo; VL: ventriculo lateral.

La edad abarca desde un caso prenatal hasta los 25 meses de
vida. Son 3 nifias y 2 nifios; tres casos presentaban hidrocefalia
al diagnéstico, uno de ellos requirié drenaje ventriculo-peritone-
al previo a la cirugia y sélo uno necesité drenaje de LCR pos-
quirtrgico. La anatomia patoldgica corresponde a 4 papilomas
de plexos coroideos, un papiloma atipico y un carcinoma de ple-
xos coroideos. A todos se les realizé tratamiento quirtirgico y en
los 5 papilomas se consiguié reseccién radical, mientras que en
el carcinoma la cirugia fue parcial o incompleta, quedando restos
tumorales. En dos casos la cirugia se realizé con control ecogra-
fico craneal. Sélo el carcinoma requirié quimioterapia, ain en
curso, con estabilizacion del proceso tumoral en 11 meses de se-
guimiento. El seguimiento libre de enfermedad incluye un inter-
valo minimo de 6 meses y maximo de 11 afios en tres papilomas;
permanece en seguimiento con buena evolucién el paciente con
los dos papilomas o tumoraciones miiltiples, y con peor pronds-
tico el carcinoma de los plexos coroideos.

A cuatro pacientes perinatales se les practicé ecografia dop-
pler, en cuatro se efectud resonancia magnética (RM), en todos
ellos tomografia computarizada (TC) y en uno angiografia. To-
dos los tumores se localizan en ventriculos laterales (4 derechos
y uno izquierdo) y el segundo tumor del caso 3 se sitda en el ter-
cer ventriculo. Son masas predominantemente sélidas, intraven-
triculares, sin infiltracién parenquimatosa adyacente, con silueta
polilobulada y bien definida (figs. 1 y 2), que presentan marcada
vascularizacion en el estudio doppler color e intensa captacién
predominantemente homogénea en TC y RM (fig. 3). Sélo uno
presentd calcio grosero y denso en el interior tumoral (fig. 4).

Destaca el caso 4 (fig. 5) con dos tumoraciones diagnosticadas
por anatomia patoldgica de papilomas de plexos coroideos. Es
una lactante de 3 meses a la que se le realiz6 una TC de crdneo
por encefalopatia prenatal, observdndose masa compatible con
tumoracion coroidea en el ventriculo lateral derecho. Presenta

280

ademads agenesia de cuerpo calloso, retraso madurativo y crisis
convulsivas catalogadas de West secundario. El segundo tumor
se diagnostica 8 meses después de la cirugia del primer papilo-
ma, localizandolo en el tercer ventriculo, como una masa que
multiplicé el didmetro respecto a las RM iniciales. La reseccién
fue radical.

El caso 5 (fig. 6) corresponde a un carcinoma de plexos coroi-
deos. La duplicacién del tamafio de la neoplasia en menos de 10
dias, sin encontrar hemorragia intratumoral u otra causa que lo
justificara, fue un dato que hizo sospechar que no se comportaba
como un papiloma de plexos coroideos comun, ademads de existir
importante edema del parénquima cerebral circundante. La ci-
rugia presentd dificultades por importante sangrado, observando
en los controles inmediatos la diseminacion tumoral a través de
la via de entrada quirdrgica. En los seguimientos se constata es-
tabilidad tumoral en un periodo de 11 meses.

DISCUSION

Las neoplasias intraventriculares en los nifios corresponden a
una amplia gama tumoral que incluye astrocitoma subependima-
rio gigante, astrocitoma, meningioma, ependimoma, metdstasis,
quiste coloide, papiloma de plexos coroideos y carcinoma de
plexos coroideos®®,

Los papilomas de los plexos coroideos son raros, correspon-
den al 1,5-4% del total de neoplasias intracraneales pedidtricas™
y representan del 10 al 20% de los tumores en nifios menores de
1 afio®. Son aun mas infrecuentes en los adultos, con una inci-
dencia del 0,5 al 1% de tumores intracraneales*%*.

Los plexos coroideos son tejido neuroectodérmico responsable
de la produccién de LCR en el sistema ventricular. La mayoria de
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