
 Acta Pediátrica Hondureña, Vol. 10 No.2 / Octubre 2019 a Marzo 2020

1069

Carcinoma de plexo coroideo en paciente pediátrico: Reporte de caso

Choroid Plexus Carcinoma in Pediatric Pacient: Case Report.

David Andrés Aguilar Andino*, Gabriel Emilio 
Morales Chávez*, Carol Josseline Zuniga García**. 

El carcinoma de plexo coroideo se considera den-
tro de los tumores del cerebro como uno de los 
más infrecuentes, presentándose principalmente 
en la población pediátrica con mayor incidencia 
en hombres.
Las principales manifestaciones clínicas son se-
cundarias a la obstrucción del flujo de líquido ce-
falorraquídeo. Dentro de los estudios de imagen 
que se pueden emplear para realizar el diagnós-
tico están la tomografía computarizada y la re-
sonancia magnética sin embargo el diagnóstico 
definitivo es el estudio anatomopatológico.
Presentamos el caso clínico de un niño de 13 años 
de edad que acudió a la emergencia de pediatría 
del Hospital Mario Catarino Rivas por cefalea 
de dos meses de evolución que posteriormente 
presentó alteración de la marcha y hemiparesia 
derecha.
El principal objetivo de tratamiento es la resec-
ción total sin embargo no se logra en todos los 
casos. Se ha propuesto el uso de quimioterapia 
adyuvante con o sin radiación, sin embargo, aún 
no se ha estandarizado este enfoque.

PALABRAS CLAVE: Plexo coroideo, carcino-
ma, pediatría.

ABSTRACT

Choroid plexus carcinoma is considered within 
brain tumors as one of the most uncommon, oc-
curring mainly in the pediatric population with 
the highest incidence in men.
The main clinical manifestations are secondary 
to the obstruction of cerebrospinal fluid flow. 
Among the imaging studies that can be used to 
make the diagnosis are CT and MRI however the 
definitive diagnosis is the anatomopathological 
study.
We present the clinical case of a 13-year-old boy 
who attended the pediatric emergency of the 
Mario Catarino Rivas Hospital for a two-mon-
th headache that subsequently showed impaired 
gait and right hemiparesis.
The main goal of treatment is total resection 
however it is not achieved in all cases. The use 
of adjuvant chemotherapy with or without radia-
tion has been proposed, however this approach 
has not yet been standardized.

KEYWORDS: choroid plexus, carcinoma, pe-
diatric. 

INTRODUCCIÓN
Los tumores de plexo coroideo son extremada-
mente infrecuentes, dentro de estos se encuentra 
el papiloma de plexo coroideo, el papiloma atípi-
co y el carcinoma de plexo coroideo. El papiloma 
de plexo coroideo es clasificado por la Organi-
zación Mundial de la Salud (OMS) como grado 
I, mientras que el carcinoma de plexo coroideo 
(CPC) es clasificado como grado III según la 
OMS (1). La transformación de papiloma a car-
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cinoma es poco frecuente. El CPC se encuentra 
casi en su totalidad en la población pediátrica, y 
en adultos al ser muy raro es muy difícil de dife-
renciar histológicamente de carcinomas metastá-
sicos (2).
La incidencia promedio anual de tumores de 
plexo coroideo es de aproximadamente 0.3 por 
1,000,000 de habitantes y el carcinoma de plexo 
coroideo representa menos del 1% de todos los 
tumores del cerebro y cerca del 20%-40% de to-
dos los tumores de plexo coroideo (3,4). El 65% de 
los carcinomas de plexo coroideo se presentan en 
hombres (5). Se ha descrito que la relación hom-
bre: mujer es de 1,2:1 (6).
La distribución por edad ha sido mayor en pa-
cientes pediátricos en edades tempranas. La pre-
sentación por edad del carcinoma, suele ser 50% 
en menores de 20 meses y el 75% en pacientes 
menores de 4 años (7).
Cefalea, diplopía y ataxia han sido las manifes-
taciones clínicas más frecuente, debida a la obs-
trucción mecánica de la circulación del líquido 
cefalorraquídeo (LCR), seguido por hidrocefalia 
(3). La localización característica de este tipo de 
tumores es intraventricular, y ésta condiciona 
las características clínicas con la que suelen pre-
sentarse: alteración de la circulación de líquido 
cefalorraquídeo, aumento de producción de LCR 
y signos de hipertensión intracraneal, con o sin 
signos neurológicos focales (6).
En la tomografía computarizada (TC), los tu-
mores del plexo coroideo se observan como una 
masa heterogénea e isodensa con calcificaciones 
y necrosis. En la resonancia magnética (RM), los 
carcinomas del plexo coroideo muestran inten-
sidades heterogéneas tanto en T1 como en T2, 
con un realce irregular y edema (8). Sin embargo, 
no se puede establecer un diagnóstico definitivo 
solo con estudios de imagen, es por eso que la 
biopsia se considera el estándar de oro para el 
diagnóstico.
La cirugía es la terapia estándar de primera línea 
para todos los carcinomas del plexo coroides. La 
resección total es el predictor más importante del 
resultado. Sin embargo, sólo es alcanzable en el 
40-50% de los casos. Una serie de factores contri-
buyen a la dificultad para obtener una resección 

completa, incluyendo la edad del paciente joven, 
el gran tamaño del tumor y la vascularización (8).
Se ha demostrado que la quimioterapia, ya sea 
como parte de una combinación con radiotera-
pia o como única terapia adyuvante, tiene un im-
pacto positivo en la supervivencia (5).}

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 13 años procedente de la 
Unión, Ocotepeque, sin antecedentes prenatales 
y posnatales anormales, cuya madre refiere que 
el paciente ha presentado cefalea holocraneana 
de dos meses de evolución, no emetizante, con 
una intensidad inicial clasificada según el Hea-
dache Impact Test (HIT-6) como poco o ningún 
impacto, que atenuaba con acetaminofén, lue-
go evolucionó progresivamente a impacto muy 
severo. Posteriormente, el paciente manifestó 
alteración de la marcha y hemiparesia derecha, 
ambas de manera progresiva, de 1 semana de 
evolución. Refiere fiebre de 4 días de evolución, 
no cuantificada, subjetivamente alta, sin predo-
minio de horario, atenuada con acetaminofén. 
No presentó crisis convulsivas.
Al examen físico general PA: 100/70 mmHg 
PAM: 80mmHg FC: 98 lpm FR: 20 rpm T: 37.3 
grados Celsius; Peso: 33 kg y Talla: 132 cm. Se 
evidencia marcha atáxica y hemiparesia derecha, 
disminución de los reflejos de estiramiento mus-
cular del hemicuerpo derecho. El resto de la ex-
ploración neurológica se encontraba normal.
La TAC de cráneo simple muestra lesión quística 
con componente sólido que desplaza la línea me-
dia (Ver imagen 1) y ensanchamiento de ventrí-
culo lateral izquierdo (Ver imagen 2), sugestiva 
de papiloma de plexo coroideo. Se le indica ma-
nejo con esteroides, manitol y se programa para 
cirugía inmediata.
Se realizó una resección de la masa más deriva-
ción ventricular externa, se indicaron estudios de 
imagen postoperatorios evidenciándose ausencia 
de masa y disminución del tamaño de los ventrí-
culos laterales (Ver imagen 3 y 4) y clínicamente 
mostrando resultados y evolución satisfactoria. 
La masa resecada se somete a estudio histopato-
lógico, con diagnóstico de carcinoma de plexos 
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coroideos (Grado III/IV) según la clasificación 
de la OMS.
Imagen 1: TAC preoperatoria se observa masa 
quistíca.

Fuente: Expediente Clínico
Imagen 2: TAC preoperatoria se observa 
dilatación de ventrículo

Fuente: Expediente Clínico
Ilustración 3: TAC postoperatoria

Fuente: Expediente Clínico

Ilustración 4: TAC postoperatoria 

Fuente: Expediente Clínico 

En la descripción microscópica por parte de 
patología se reporta tumor de configuración 
papilar focal con tallo fibrovascular; tapizado 
por células apiñadas con citoplasma escaso 
a amplio, núcleos hipercromáticos, algunos 
pleomórficos, grandes con cromatina grumosa 
a gruesa. Zonas con células bizarras, fusiformes, 
multinucleadas con mitosis anormales 3-5/10 
CAP 10x dispuestas en láminas sólidas. Se 
observa necrosis coagulativa, hemorragia 
focal y muy escasos cuerpos de psamoma. 
El paciente se traslada al servicio de hemato-
oncología para su posterior seguimiento y 
valoración de quimioterapia adyuvante. Se 
obtienen buenos resultados postoperatorios 
y una evolución satisfactoria, con mejoría del 
estado general, sin alteración de la marcha y con 
Glasgow 15/15. El paciente presenta dificultad en 
recuperar totalmente la fuerza del hemicuerpo 
derecho, en comparación con el lado contralateral. 
 
DISCUSIÓN

El carcinoma del plexo coroideo es un tumor 
maligno altamente agresivo, que según la OMS 
se clasifica como grado III y generalmente 
se presenta con obstrucción del líquido 
cefalorraquídeo comúnmente en los ventrículos 
laterales (50%) seguido del cuarto ventrículo 
(40%), 3er ventrículo (5%) y múltiples 
ventrículos (5%) (3,9). Otros lugares son 
raros, incluyendo el ángulo cerebelopontino, 
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la región supracelar, el parénquima cerebral 
y la médula espinal (6). Observamos en el 
caso presentado la ubicación en ventrículos 
laterales que corresponde a la más común.
La mayor parte del diagnóstico de carcinoma 
del plexo coroideo se detecta en el grupo de 
edad pediátrica y rara vez se notifica en adultos. 
Si está presente en adultos, debe interpretarse 
con precaución y se debe investigar a fondo al 
paciente para excluir los tumores metastásicos, 
especialmente de origen renal y tiroideo(1).
Los carcinomas del plexo coroideo se caracterizan 
por alteraciones cromosómicas complejas 
relacionadas con la edad y el pronóstico del 
paciente. En el estudio realizado por Chang El, 
et al. (2018), las deleciones en los cromosomas 
9, 19p y 22q fueron significativamente más 
frecuentes en niños <36 meses, mientras que 
inserciones cromosómicas de 7 y 19 y los brazos 
8q, 14q y 21q fueron significativamente más 
frecuentes en pacientes de edad avanzada. Si 
bien la mayoría de los casos de carcinoma de 
plexo coroideo son esporádicos, existe una 
asociación con mutaciones germinales TP53/
síndrome de Li-Fraumeni (LFS) (10,11). Debido 
a la falta de medios diagnósticos en el hospital 
donde se le ha brindado tratamiento al paciente, 
no se lograron realizar pruebas genéticas 
para identificar alteraciones cromosómicas.
Los lactantes pueden tener un aumento de la 
circunferencia de la cabeza, fontanelas abultadas, 
suturas separadas, estrabismo, vómitos o 
retraso en el desarrollo. Los niños mayores y 
los adultos pueden presentar cefaleas, náuseas, 
vómitos, letargo, crisis epilépticas, déficits 
neurológicos o cambios de comportamiento(8). 
El déficit neurológico focal más común es la 
parálisis del nervio craneal VI atribuida a la 
hidrocefalia. Otras formas de neurodéficit 
incluyen hemiparesia y disfunción sensorial. 
Estas manifestaciones son evidentes en el caso 
presentado, siendo la cefalea y hemiparesia 
derecha. Bleggi-Torres et al. informaron 15 casos 
de carcinoma de plexo coroideo y señalaron 
que los principales síntomas de este tumor son 
hidrocefalia (62,5%), hipertensión intracraneal 
(25%) y crisis epilépticas (12,5%) (1).

La hidrocefalia se sugiere que se produce por: 
1) superproducción de LCR por la neoplasia; 
2) disminución de la absorción del LCR por el 
exudado proteínico que generan y/o hemorragia 
intraventricular; 3) directamente por la 
obstrucción del tumor (2).
La presentación clínica del carcinoma de plexo 
coroideo es algo inespecífica, por su efecto de 
masa es sugestiva de un proceso ocupativo. 
Esto se confirma solamente con estudios de 
imagen básicos como tomografía computarizada 
y resonancia magnética. En la TC, el 75% de 
los tumores mostrará densidad heterogénea, 
y 10-25% tendrá calcificaciones. La RMN 
generalmente en la imagen ponderada en T1 se 
mostrará isointenso e hiperintesa heterogénea en 
T2 con realce después del contraste de gadolinio. 
La angiografía a veces puede identificar el rubor 
tumoral que sugiere la presencia de suministro de 
sangre al tumor (1,10). En la TC de cráneo realizada 
al paciente se observó el componente sólido y 
ensanchamiento de ventrículo lateral izquierdo 
lo que es indicativo de tumor de plexo coroideo.
Para confirmar el diagnóstico es indicado un 
estudio anatomopatológico. La clasificación 
histológica es reconocida como un factor 
pronóstico importante en los tumores del plexo 
coroides tanto para la radioterapia adyuvante y la 
quimioterapia (3). Los CPC se caracterizan como 
las neoplasias más agresivas del plexo coroideo, 
demostrando alta celularidad, mitosis frecuentes 
(más de 5 por 10 campos de alta potencia), 
pleomorfismo nuclear y pérdida de patrón 
de crecimiento papilar, necrosis, y la invasión 
del parénquima cerebral circundante (10,11,12,13). 
Dichas características microscópicas fueron 
evidenciadas en el reporte patológico con lo cual 
concuerdan con el diagnóstico de carcinoma de 
plexo coroideo.
Se recomienda la inmunohistoquímica, el 
CPC es reactivo para citoqueratina y tienen 
expresión variable de vimentina, proteína S-100, 
transtiretina y Proteína Fibrilar Glial Ácida 
(GFAP, por sus siglas en inglés) (14).
La enfermedad metastásica es común en el CPC 
(25–70%) y se ha demostrado pobre significado 
pronóstico, aunque se ha documentado la 
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supervivencia a largo plazo (15).
La resección total es el objetivo principal, sin 
embargo, esto se logra en sólo 40-50% de los casos. 
Varios estudios comparan los resultados de la 
resección total frente a la parcial, estableciendo la 
resección total como el mejor tratamiento posible 
(16). Hoy en día, la resección total es el mayor factor 
predictivo de supervivencia. En el caso presentado 
se logró realizar la resección total del proceso 
tumoral y la evolución clínica postoperatoria 
fue satisfactoria, mostrando mejoría en el estado 
general, en la marcha, y con aumento de la fuerza 
en el hemicuerpo afectado. Se ha notificado una 
mortalidad intraoperatoria del 5 al 12 % debido 
a una pérdida excesiva de sangre intraoperatoria 
(17). Para el manejo de la hidrocefalia, el uso de 
válvulas de  derivación es controversial, ya que se 
desconoce el tiempo  adecuado para la colocación 
y las indicaciones claras para el procedimiento (14).
En ausencia de resección total, se indica un enfoque 
de apoyo como la quimioterapia adyuvante 
con o sin radiación en el CPC. Sin embargo, 
como este enfoque no está estandarizado y es 
cuestionable en pacientes jóvenes con cerebros 
en desarrollo, lograr una resección lo más 
completa posible debe considerarse prioridad 
(18). Los pacientes que sobreviven a menudo 
sufren efectos secundarios devastadores de la 
terapia, incluyendo déficits neurocognitivos, 
trastornos endocrinos y cánceres secundarios. 
A pesar de los tratamientos agresivos, la tasa de 
supervivencia global a 5 años es inferior al 60%(19).

CONCLUSIONES

El caso presentado se trata de un padecimiento 
raro según las estadísticas mundiales y más aún 
porque la edad del paciente no se encuentra 
dentro de las más frecuentes en la edad pediátrica. 
A pesar de que las manifestaciones clínicas 
fueron insidiosas, los estudios de imagen fueron 
suficientes para llegar a la sospecha diagnóstica 
y con la ayuda de la biopsia se pudo diagnosticar 
de manera específica como carcinoma de plexo 
coroideo. 
RECOMENDACIONES

Es importante tener en cuenta el alto 
valor diagnóstico de la biopsia o el estudio 
anatomopatológico de un paciente con sospecha 
de un tumor de plexo coroideo. De esta manera, 
se puede actuar de manera inmediata e iniciar 
tratamiento coadyuvante en aquellos pacientes 
con diagnóstico de carcinoma de plexo coroideo, 
recordando que es imposible diferenciar en 
estudios de imagen dicho carcinoma con el 
papiloma de plexo coroideo, tumor benigno y de 
buen pronóstico en población pediátrica. 
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