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A ausência da barreira hemato-encefálica
nos plexos os torna alvos de doenças sis-
têmicas. Alvo, rota, seletividade e reação
cruzada são palavras-chave para enfatizar
a importância da fisiologia do PC nas di-
versas doenças que o acometem(1,2).

As lesões tumorais do PC são raras,
representando, entre os tumores intracra-
nianos, cerca de 0,4% a 0,6% dos casos em
todas as idades e de 1,0% a 4,0% dos ca-
sos até os 15 anos de idade(3). Elas ocor-
rem predominantemente na primeira dé-
cada de vida (38%), especialmente nos pri-
meiros dois anos, sendo descritos de 12,5%
a 20% dos casos em pacientes com menos
de um ano de idade(4).

Em um estudo realizado por Reed et
al.(5), analisando 44 casos de tumores ce-
rebrais nos dois primeiros anos de vida, um
terço das lesões supratentoriais represen-
tou tumores do PC, sendo estes os tumo-
res mais freqüentes nesse compartimento.
Dentre eles, o mais comum é o papiloma
do plexo coróide (PPC), seguido pelo car-
cinoma do plexo coróide (CPC). O CPC
representa de 1% a 3% dos tumores malig-
nos em crianças(3).

Os sintomas e sinais são inespecíficos e
vão depender da localização da lesão. Nas
crianças, os achados clínicos mais freqüen-
tes são: aumento do perímetro encefálico,
retardo do desenvolvimento neuropsico-
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motor, vômitos, letargia, irritabilidade, dis-
túrbios motores/sensoriais, convulsões,
alargamento das suturas cranianas e papi-
ledema. Podem estar presentes o sinal de
MacEwen (nota mais ressonante à percus-
são do crânio no hidrocéfalo, que lembra
o som de pote quebrado e indica alarga-
mento de suturas cranianas), o olhar em
“sol poente” e o sinal de Parinaud. Quan-
do localizados nos ventrículos laterais e
terceiro ventrículo, manifestam-se com
quadro clássico de hipertensão intracra-
niana (HIC), com cefaléia, vômitos e papi-
ledema nas crianças acima de dois anos e
macrocrania nas crianças com menos de
dois anos. Quando acometem o quarto ven-
trículo, sinais cerebelares, geralmente ata-
xia de marcha ou astasia, associam-se ao
quadro de HIC.

A capacidade de expansão da calvária
e de adaptação funcional nas crianças per-
mite que esses tumores alcancem grandes
dimensões antes do diagnóstico. Essas
grandes dimensões, especialmente em pa-
cientes no período neonatal, sugerem que
muitas dessas lesões sejam congênitas. Al-
guns autores questionam se o PPC não se-
ria parte integrante da síndrome de Aicardi
(criança do sexo feminino, retardo do de-
senvolvimento neuropsicomotor, convul-
sões tipo espasmo em flexão, coriorretinite
lacunar e agenesia do corpo caloso)(3,4).

�����������������

INTRODUÇÃO

O plexo coróide (do lat. plexu, enlaça-
mento, e do gr. choroeidés, membrana
delicada), doravante denominado PC, é
uma estrutura resultante da invaginação do
teto do epêndima para a cavidade ventri-
cular. É recoberto por epitélio cubóide ou
colunar simples, perfazendo uma área to-
tal estimada em 39,2 cm².

Em situações normais, os PC dos ven-
trículos laterais são geralmente simétricos
em forma e tamanho, e é aí onde se dá a
principal produção do líquido cefalorra-
quiano (LCR). Num adulto, ocorre produ-
ção de cerca de 0,35 ml/min, ou seja, 500
ml/dia, de forma que todo o volume de
LCR é trocado em torno de três a quatro
vezes por dia.

Ao contrário da maioria das áreas do
encéfalo, onde há uma barreira hemato-
encefálica, seus capilares são fenestrados.
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O diagnóstico é feito por métodos de
imagem, como a tomografia computadori-
zada (TC) e a ressonância magnética (RM).
Geralmente, o estudo pela TC é suficiente
para confirmar o diagnóstico, mostrando o
grau de hidrocefalia, a localização tumo-
ral, se está confinado à cavidade ventricu-
lar ou se invade o parênquima cerebral,
além de possíveis disseminações no siste-
ma nervoso central (SNC)(3). No entanto,
a RM, pela possibilidade de aquisição
multiplanar de imagens de alta resolução,
oferece vantagem adicional na visualização
da lesão. Isto facilita o estudo da anatomia
ventricular, a programação cirúrgica e a
avaliação pós-operatória(4).

O PC é isoatenuante à substância cin-
zenta à TC e isointenso à RM em T1 pré-
contraste em situações normais. Em T2 e
em densidade de prótons, o sinal é inter-
mediário. Quando calcificado, apresenta
áreas hiperatenuantes à TC e hipointensas
à RM nas imagens pesadas em T2. Após a
administração do contraste venoso, obser-
va-se realce homogêneo tanto à TC quan-
to à RM. A ausência de qualquer barreira
hemato-encefálica e a permeabilidade ca-
racterística do epitélio do PC explicam a
difusão do contraste para o espaço extra-
celular, resultando em realce. Normalmen-
te, não há realce no LCR.

LESÕES TUMORAIS

Os dois tumores primários mais fre-
qüentes do PC são o PPC e o CPC. Outros
tumores, tais como metástases, linfoma,
meningioma, ependimoma e sarcoma gra-
nulocítico (cloroma), também podem aco-
meter esta estrutura. Muito importante no
diagnóstico diferencial são a idade e o sexo
do paciente, a localização da massa e a
presença ou não de doença de base(1).

Os PPC (Figuras 1 e 2) são as massas do
PC mais comuns em crianças, principal-
mente antes dos cinco anos de idade, pre-
ferencialmente nos ventrículos laterais
(45% a 85% dos casos), usualmente envol-
vendo o átrio e o trígono, com preferência
pelo glomo. A segunda localização mais
freqüente é no quarto ventrículo, mais co-
mum em adultos (Figura 2), sendo inco-
muns no terceiro ventrículo. Raramente
são bilaterais. Dez por cento são malignos
(carcinomatosos), sendo a degeneração

maligna comum quando ocorrem nos ven-
trículos laterais(6–9).

Os PPC são histológica, ultra-estrutu-
ral, bioquímica e fisiologicamente simila-
res ao PC normal. À macroscopia têm co-
loração rosa-acinzentada, lembrando uma
couve-flor. São freqüentemente peduncu-
lados, com a haste vascular aderida ao PC,
permitindo um certo movimento desses tu-
mores no interior dos ventrículos, a menos
que aderências devidas a hemorragia este-
jam presentes(4). Angiograficamente esses
tumores são hipervasculares, com numero-
sos vasos finos e tortuosos vistos na fase
arterial e um “blush” homogêneo na fase
venosa(10).

Os sintomas das lesões supratentoriais
são devidos à hidrocefalia decorrente de
uma superprodução de LCR pelo próprio
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tumor, pela obstrução do fluxo liquórico
e/ou pelo déficit de reabsorção (fibrose
secundária à hemorragia prévia ou à des-
camação tumoral)(11–13). Pianetti et al.(3)

observaram a saída de gotículas de liquor
da superfície tumoral, em grande velocida-
de, levando a um aspecto de uma “árvore
de gotas d’água”. A produção de LCR nos
pacientes com PPC tem sido quantificada
como sendo de quatro a cinco vezes maior
que em pessoas sãs(14–16).

À TC o PPC é isoatenuante ou leve-
mente hiperatenuante em relação à subs-
tância cinzenta. Notam-se calcificações em
25% dos casos. É incomum haver calcifi-
cações no PC normal na primeira década
de vida. O achado de calcificações exten-
sas no terceiro ou no quarto ventrículo ou
no ângulo cerebelo-pontino (especialmen-
te em adultos) deve alertar para a possibi-
lidade de haver PPC, principalmente se há
hidrocefalia associada. Os contornos são
lobulados, com margens levemente irregu-
lares. O realce é intenso e finamente hete-
rogêneo(1,4).

À RM observa-se grande massa lobula-
da isointensa à substância branca em T1.
Calcificações apresentam-se como hipos-
sinal em T2, vasos apresentam-se com au-
sência de sinal em T1 e T2. Nota-se hiper-
sinal heterogêneo em T2. A injeção de
contraste venoso determina intenso realce.

Os CPC (Figura 3) são raros, acometen-
do principalmente crianças de dois a qua-
tro anos de idade, sendo os ventrículos la-
terais os mais atingidos. Os sintomas são
secundários à hidrocefalia, que é, porém,
menos intensa que a dos PPC. Comumente
causam déficits neurológicos focais(1).

À TC os CPC são comumente grandes
massas intraventriculares, irregulares, he-
terogêneas, isoatenuantes/hiperatenuantes
em relação à substância branca, podendo
ter áreas de necrose no seu interior e calci-
ficações. Claramente invadem o parênqui-
ma adjacente causando edema vasogênico
peritumoral intenso, desvio da linha média
e, eventualmente, aumento assimétrico da
calvária ipsilateral à lesão. A invasão ex-
tensa parenquimatosa é o principal sinal de
diferenciação com o PPC(4,17). Apesar dis-
so, os achados não são nem característicos
nem específicos de PPC ou de CPC(1).

Os ependimomas (Figura 4) são tumo-
res bem diferenciados das células ependi-
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márias que revestem os ventrículos. Têm
como localização mais freqüente a região
infratentorial, no soalho do quarto ventrí-
culo. Acometem também, em ordem de-
crescente de freqüência, a região supraten-
torial, a medula espinhal e a cauda eqüi-

na. É característica a expansão da lesão do
quarto ventrículo pelos forames de Luschka
e/ou de Magendie. À TC apresentam-se
como massas multilobuladas, circunscritas,
isoatenuantes/levemente hiperatenuantes,
apresentando realce heterogêneo após a
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administração de contraste venoso. À RM
são heterogêneos, com hipossinal ou sinal
intermediário em T1 e com focos de hiper-
sinal em T2, correspondendo a áreas cís-
ticas e/ou necróticas. O gadolínio determi-
na um realce heterogêneo do tumor.

As metástases (Figura 5) mais freqüen-
tes para o PC são de tumor de Wilms, reti-
noblastoma e neuroblastoma em crianças,
e de tumor gástrico e de pulmão em adul-
tos. Os achados de imagem são inespecífi-
cos, apresentando-se como massas hetero-
gêneas situadas principalmente no glomo
do ventrículo lateral, realçando após a in-
jeção de contraste venoso(18).

Os meningiomas (Figura 6) originam-se
de células estromais da tela coróidea e
crescem como massas intraventriculares.
Ocorrem mais freqüentemente nos ventrí-
culos laterais, em pacientes de meia e ter-
ceira idades (40–60 anos e mais de 60
anos, respectivamente). Têm crescimento
lento, podendo apresentar mínimo edema
adjacente e grande expansão ventricular
cursando com hidrocefalia obstrutiva. Ge-
ralmente são massas ovaladas de margens
lisas. À TC os meningiomas intraventricu-
lares são tipicamente hiperatenuantes,
apresentando focos de calcificação em
45% dos casos. Embora sejam homogê-
neos na maioria das vezes, após a adminis-
tração do contraste venoso, podem ser vis-
tos focos císticos, necróticos e/ou hemor-
rágicos. À RM apresentam-se iso/hipoin-
tensos em T1 e iso/hiperintensos em T2 em
relação à substância branca. O padrão tex-
tural é comumente heterogêneo, devido às
alterações descritas previamente na TC
pós-contraste(19).

Os linfomas de PC podem ser primários
ou secundários a doença extracraniana. A
maioria deles consiste de linfoma não-
Hodgkin de células B. A incidência au-
menta nos pacientes imunocomprometi-
dos. Os sintomas variam segundo a locali-
zação da lesão, incluindo desde convul-
sões até déficits focais. Freqüentemente
apresentam-se como lesões múltiplas. À
TC são isoatenuantes/moderadamente hi-
peratenuantes em relação à substância
branca. À RM são isointensos/levemente
hipointensos em T1 e isointensos/levemen-
te hiperintensos em T2. A administração de
contraste venoso determina realce intenso
e homogêneo(1).
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Na leucemia, principalmente na leuce-
mia mielóide aguda, pode haver associação
com o sarcoma granulocítico. É um tumor
raro, heterogêneo, de contornos irregula-
res e base dural, que realça após a admi-
nistração de contraste venoso. Sua colora-
ção esverdeada originou o termo descriti-
vo geral de cloroma. Esse tumor pode pre-
ceder em alguns meses o diagnóstico de
leucemia(1,20).

OUTRAS LESÕES EXPANSIVAS

Os PC podem servir como porta de en-
trada para infecções do SNC. Doenças co-
muns no nosso meio, como meningite tu-

berculosa ou meningocócica, geralmente
se iniciam pelos PC antes de tornarem-se
difusas. As infecções dos PC (coroidople-
xites) podem também ocorrer secundaria-
mente a encefalite, ependimite ou ruptura
de abscesso. Bactérias (Nocardia asteroi-
des, Stomatococcus mucilaginosus, My-
cobacterium tuberculosis), fungos (Cryp-
tococcus neoformans) (Figura 7) e vírus
(citomegalovírus) são os agentes infeccio-
sos mais freqüentemente envolvidos. Para-
sitas são extremamente raros. Nos estudos
com métodos de imagem os PC encontram-
se aumentados e apresentam realce inten-
so após a injeção de contraste venoso, além
de haver edema periventricular(1).
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Os cistos do PC (Figura 8), também de-
nominados de cistos neuroepiteliais intra-
ventriculares não-colóides, cistos corói-
deo-epiteliais, cistos ependimários ou cis-
tos subependimários, são achados aciden-
tais, particularmente na RM. Cistos peque-
nos são relativamente comuns à autópsia.
São mais freqüentemente encontrados nos
ventrículos laterais, particularmente à es-
querda, acometendo principalmente crian-
ças e adultos com menos de 40 anos de
idade. Postula-se que, numa etapa preco-
ce do desenvolvimento, as endentações
epiteliais (recobrindo as fissuras interlobu-
lares) podem ficar aprisionadas no estro-
ma, determinando seu surgimento. Geral-
mente são menores que 1,0 cm. Quando
maiores, podem produzir sintomas obstru-
tivos. No seu interior há LCR, mas podem
sangrar, ou regredir espontaneamente. Nos
estudos com métodos de imagem os cistos
não complicados têm mesma atenuação, à
TC, e mesmo sinal, à RM, do LCR. Na RM
podem ter sinal um pouco mais intenso que
o LCR em T1 e T2, devido ao conteúdo
protéico/líquido não-pulsátil. Na TC geral-
mente não se pode ver a parede do cisto.
Para melhor demonstração, utiliza-se a
RM com seqüências em T1/FLAIR (“fluid
attenuated inversion recovery”)(1).

As hemorragias do PC são mais fre-
qüentes no período neonatal. Geralmente
são secundárias a trauma (revisão de
“shunt” ventricular/ventriculografia, enfar-
te secundário a trombose/embolia das ar-
térias coróideas, trauma crânio-encefálico)
ou malformação vascular, mais vistas em
crianças. Em pacientes com síndrome de
Down que desenvolvem coagulação intra-
vascular disseminada há maior propensão
à trombose e hemorragia do PC. Como
outras causas, podem ser citadas: PPC,
desidratação hipernatrêmica, vasculites e,
experimentalmente, ciclofosfamida, ami-
nas terciárias e sais de metais pesados (clo-
reto de mercúrio, por exemplo). Nos estu-
dos tomográficos, o PC pode apresentar-
se aumentado e hiperatenuante.

Algumas anomalias congênitas podem
cursar com presença de lesões expansivas
nos PC. Na síndrome de Sturge-Weber-Di-
mitri-Krabbe-Kalischer (angiomatose en-
céfalo-trigeminal, angiomatose meningo-
facial) (Figura 9), caracterizada clinica-
mente por convulsões, demência e hemi-

paresia, pode haver aumento do PC ipsi-
lateral às lesões cutâneas — nevus flam-
meus. Outros achados à TC são atrofia
cerebral, hipertrofia óssea, seios paranasais
amplos, elevação do assoalho da fossa
média, calcificações girais e espessamento
leptomeníngeo. À RM pode notar-se hi-
persinal relacionado a aumento de conteú-
do de fluido ou a uma lentificação do flu-
xo venoso do PC em T2. Na síndrome de
Klippel-Trenaunay-Weber, caracterizada
pela presença de hemangiomas cutâneos
em “vinho do Porto” (usualmente unilate-
ral e envolvendo uma extremidade), hiper-
trofia de tecidos ósseos e moles e malfor-

mação vascular parenquimatosa profunda
(arteriovenosa ou capilar), pode haver
achados variáveis à TC e à RM, como le-
sões vasculares, hemangiomas e hemime-
gaencefalia. Pode haver intenso realce dos
PC associado a calcificações, bem como
realce leptomeníngeo.

Com relação às malformações vascula-
res envolvendo os PC, poucos casos têm
sido descritos, ocorrendo freqüentemente
em recém-nascidos. Estas incluem malfor-
mação arteriovenosa (Figura 10), angioma
cavernoso e hemangioma. Essas malforma-
ções podem estar associadas a malforma-
ções da veia de Galeno(1,21).
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Os xantogranulomas representam um
fenômeno benigno degenerativo de etiolo-
gia desconhecida, podendo estar relacio-
nados ao extravasamento de lipídios plas-
máticos. São mais comumente vistos em
ambos os ventrículos laterais. Geralmente
são assintomáticos, sendo diagnosticados
incidentalmente em autópsias. Se grandes,
podem causar sintomas obstrutivos. À TC
podem mostrar-se como tumefações simé-
tricas, com calcificações periféricas e re-
gião central hipoatenuante, mas não-nega-
tiva, nos trígonos. À RM apresentam hiper-
sinal em T2. Tanto na TC quanto na RM a
maioria não realça com contraste venoso.
Em alguns casos, têm realce marginal. Es-
sas alterações distróficas podem ser de di-
fícil diferenciação com outras massas.

O pseudotumor inflamatório represen-
ta uma lesão expansiva dos PC de cresci-
mento benigno. O perfil patológico é de
proliferação de tecido conectivo associada
a infiltrado inflamatório com elementos
mononucleares. À TC e à RM observa-se
grande massa espontânea no átrio do ven-
trículo lateral, associada a edema perilesio-
nal e hidrocefalia. Nota-se realce homogê-
neo em ambos os métodos.

O envolvimento do SNC na sarcoidose
e na doença de Hand-Schüler-Christian
também foi demonstrado, ocorrendo tar-
diamente no curso destas. O envolvimen-
to do PC nessas doenças é extremamente
raro e manifesta-se como grandes granulo-
mas. Esses granulomas tendem a ocorrer
em pacientes mais jovens e usualmente
causam sintomas sérios. À TC, apresen-

tam-se como massa hipoatenuante/isoate-
nuante, com edema perilesional. À RM
apresentam-se como massa hipointensa/
isointensa em T1 e relativamente hiperin-
tensa em T2. A injeção de contraste veno-
so determina realce intenso e homogêneo.

Anomalias no SNC por artrite reuma-
tóide são muito raras, vistas apenas em
doença sistêmica em atividade. Aparecem
como vasculites ou como nódulos reuma-
tóides durais, podendo afetar o PC. Cau-
sam principalmente distúrbios comporta-
mentais.

A hipertrofia vilosa é uma condição rara
que causa produção excessiva de LCR.
Usualmente envolve os ventrículos late-
rais, com hidrocefalia marcante. A análise
histológica revela um PC normal. À TC e
à RM observa-se aumento simétrico e di-
fuso dos PC dos ventrículos laterais. A
injeção de contraste venoso determina
realce intenso e homogêneo.

O diagnóstico diferencial das lesões
expansivas do PC é vasto, englobando
enorme variedade de entidades nosológi-
cas. Por meio dos métodos de imagem, não
há sinais patognomônicos descritos desta
ou daquela doença. No entanto, a avalia-
ção criteriosa e sistemática das caracterís-
ticas das lesões pode apontar para deter-
minado grupo de condições, bem como
sugerir a etiologia.
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