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SINDROME DE AICARDI E PAPILOMA DO PLEXO COROIDE:
UMA ASSOCIAGAO RARA

RELATO DE CASO

MARIA DE FATIMA M. AGUIAR", MARISA CAVALCANT!**, HAMILTON BARBOSA™,
SUZETE LEME VILELA®, JOSE LUIZ MENDONGA™**, ELAINE HORTA**

RESUMO - Relata-se o caso clinico de uma crianga de 5 meses de idade, do sexo feminino, com achados
caracteristicos da sindrome de Aicardi: agenesia do corpo caloso, espasmos infantis, anormalidades oculares
(“chorioretinal lacunae” e microftalmia), atraso do desenvolvimento neuropsicomotor e malformagGes vertebrais
com cifoescoliose. Os exames complementares confirmaram o diagndstico e as imagens neurorradiolégicas
evidenciaram, além da agenesia do corpo caloso, massa localizada em regido atrioventricular esquerda (papiloma
do plexo coréide). A sindrome de Aicardi associada a papiloma do plexo cordide € rara, sendo este o sétimo
caso relatado na literatura. Os autores sugerem que o papiloma do plexo cordide seja considerado tumor
caracteristico da sindrome de Aicardi, pois a sua frequéncia é mais do que coincidental.

PALAVRAS-CHAVE: sindrome de Aicardi, papiloma do plexo coréide.

Aicardi syndrome and choroid plexus papilloma: a rare association. Case report

ABSTRACT - The authors report a case of a S months old female child with clinical features of Aicardi syndrome:
agenesis of the corpus callosum, occular abnormalities (“chorioretinal lacunae” and microphthalmus), infantile
spasms, mental retardation, vertebral malformations and thoracic deformity. The pacient was submitted to
complementary examinations that confirmed the diagnosis. The neuroradiologic images (MRI) showed besides
corpus callosum agenesis a tumor located at the left ventricular atrium (choroid plexus papilloma). This association
is a rare occurrence and the present case is the seventh described in literature. Furthermore, we suggest that the
choroid plexus pappilloma could be a characteristic tumor of the Aicardi syndrome.

KEY-WORDS: Aicardi syndrome, choroid plexus papilloma.

Aicardi e col. descreveram, em 1965, uma sindrome caracterizada pela triade de agenesia do
corpo caloso, espasmos infantis e anormalidades oculares'. Desde ent3o, mais de uma centena de
casos foram relatados. Achados como presenga exclusiva no sexo feminino, anomalias vertebrais,
outras malformacdes do sistema nervoso central (SNC) e a ocorréncia de malignidade foram descritos
posteriormente's. A associagio desta patologia com papiloma do plexo coréide é rara, sendo este o
sétimo caso publicado na literatura (Tabela).

*Neuropediatra do Hospital de Base do Distrito Federal (HBDF); **Ex-Residente do Setor de
Neuropediatria do HBDF; ***Neuro-radiologista do HBDF. Aceite: 8-janeiro-1996.
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RELATO DO CASO

LFA, 5 meses de idade, sexo feminino, branca, natural e
procedente de Brasilia (DF), encaminhada para tratamento de
espasmos infantis (sindrome de West). Os espasmos foram
observados aos 5 meses de vida, porém aos 2 meses ji apresentava
convulsdes tonico-clonicas generalizadas. A crianga nasceu de
cesariana, apresentagio pélvica, a termo, em boas condigbes, sendo
notada j4 ao nascimento presenca de microftalmia 2 esquerda (E).
Peso ao nascimento 3150 g, estatura 47 cm e perimetro cefilico
néo referido. Pais ndo consanguineos. Mae com 20 anos, sauddvel,
G3P1A2. Os abortos néio foram objeto de estudo em outro servigo,
pois o primeiro foi desencadeado por uma queda e o segundo
provocado (sic). A paciente € fruto da terceira gestagdo, que
transcorreu sem intercorréncias. A admissZo, a crianga pesava 6500
g, estatura 62 cm e perimetro cefdlico 42 cm. Apresentava assimetria
facial, microftalmia a E e deformidade tordcica (cifoescoliose) (Fig
1). Ela tinha acentuada hipotonia cervical, hipertonia de membros
¢ hemiparesia & D, além do atraso no desenvolvimento neuropsi-
comotor. O exame oftalmolégico revelou reag@io pupilar normal no
olho D. Fundoscopia: vasos normais, normodistribuidos, com
lacunas bem delimitadas do epitélio (numular) nasal e inferiormente
(“chorioretinal lacunae”). Pequeno coloboma incompleto de coréide

Fig 1. Paciente LFA, Microftalmia, 4 D. A fundoscopia do olho severamente microftdlmico (OE) ndo
" deformidade tordcica. " pode ser visualizada. Nfo foi detectada disacusia.

Nenhuma anormalidade foi observada nos exames hematolégicos (com excegfio da presenga de anti-
IgM positiva para citomegalovirus, dentre as infecgdes congénitas pesquisadas). A andlise das metédfases, obtidas
a partir da cultura tempordria de linfécitos , apresentou cromossomos normais em nimero e estrutura. O cariétipo
determinado foi de 46 XX. O RX revelou cifose angular € malformagao difusa de corpos vertebrais da coluna
torécica, com vértebras em borboleta e hemivértebras. A triagem para erros inatos do metabolismo foi negativa.
O primeiro eletrencefalograma (EEG) realizado antes do inicio do tratamento mostrou tragado desorganizado,
com ondas lentas, ondas agudas, pontas, complexos ponta-onda lenta de grande amplitude, intercalados por
periodos de redugiio da voltagem da atividade elétrica cerebral (hipsarritmia). O segundo EEG, apés controle
dos espasmos com ACTH e valproato de s6dio, evidenciou atividade epileptogénica difusa, sem hipsarritmia. A
tomografia de crinio (TC) mostrou agenesia do corpo caloso completa, cisto inter-hemisférico € massa hiperdensa
de topografia atrioventricular E com aspecto de papiloma do plexo cordide , além de drea hipodensa na
regido frontal E (sequela de AVCI). A ressondncia magnética (RM) confirmou todos os achados
tomogrificos (Figs 2 e 3).

Fig 2. CT de crdnio com contrate, cortes axiais. Observa-se agenesia do
corpo caloso com colpocefalia. Massa hiperdensa acometendo o plexo Cordide
a esquerda, compativel a papiloma do plexo cordide.




Arg Neuropsiquiatr 1996, 54 (2) 316

Fig 3. RM de cranio, cortes coronais T1 "Spin Echo". Observa-se agenesia
do corpo caloso com hidrocefalia moderada. Aumento de volume do plexo
coroide a esquerda, isointensa ao cortex.

Com base nestes achados, foi firmado o diagnéstico de sindrome de Aicardi associada a um papiloma
do plexo coréide. Houve controle dos espasmos com ACTH e valproato de sédio, com desaparecimento do
padriio hipsarritmico; niio houve melhora no desenvolvimento neuropsicomotor, mesmo com estimulagfio e
fisioterapia. Ndo foi realizado exame histolégico do tumor, pois néo foi indicado o tratamento cirdrgico.

DISCUSSAO

Esta paciente apresentava achados da sindrome de Aicardi, com base nos critérios diagnésticos
definidos como tipicos'?'%6; anormalidades oculares (coriorretinopatia — “chorioretinal lacunae” -
e microftalmia), espasmos infantis e outras formas de epilepsia, e agenesia de corpo caloso em
pacientes do sexo feminino, além de outras caracteristicas presentes como anomalias esqueléticas
(deformidades tordcicas, escoliose, hemivértebras, vértebras em borboleta), retardo mental e
associagio com tumores's, destacando-se o papiloma do plexo cordide’71!14,

Anormalidades no cromossomo Xp22 tém sido relatadas, porém ndo ocorreram em nosso
caso. Foram também afastados erros inatos do metabolismo.

Diagnéstico diferencial dessa patologia com infecgGes congénitas deve ser feito. A associagdo
entre a doenga de inclusdo citomegdlica e a sindrome de Aicardi e/ou papiloma do plexo coréide ndo
foi ainda relatada. Vérias malformagdes cerebrais foram descritas na sindrome de Aicardi além da
agenesia do corpo caloso, incluindo porencefalia, cisto aracnéide, holoprosencefalia’é, incomuns na
citomegalovirose, na qual predominam microcrania, calcifica¢Ses intracranianas e hidrocefalia'?s,
além de hepatoesplenomegalia, ictericia, petéquias, trombocitopenia, coriorretinite, ndo encontradas
na paciente. Em revisdo de literatura, encontramos referéncia de apenas um caso da associag¢do de
agenesia de corpo caloso com rubéola congénita , citada no artigo de Yamagata e col'S, por Friedman
em 1947. Além disto, nada faz crer que as gestagGes anteriores tenham sido interrompidas por
infecgOes congénitas (a primeira ocorreu apds uma queda e a segunda por aborto provocado) e a mée
ndo teve em qualquer momento, quadro infeccioso nessas gestagtes. Acreditamos, portanto, que a
presenga de anti-IgM pode ser, neste caso, também considerada casualidade'.

A associag@o de anomalias caracteristicas da sindrome de Aicardi e tumores como papiloma
do plexo cordide sugere que alteragdes ontogenéticas e oncogenéticas ocorreram durante a
embriogénese da paciente. Os papilomas do plexo cor6ide s3o tumores benignos raros na infancia,
constituindo 0,5 a 3,9% de todos os processos expansivos intracranianos*'>. Alguns autores (Russel
¢ Rubinstein) os consideram como manifestagdo nfo usual de ependimoma®, O sitio mais comum
em criangas sio os ventriculos laterais (tendendo a ocorrer em regifo atrioventricular). O terceiro
ventriculo € raramente envolvido. No presente caso, optamos pelo tratamento clinico, pois a crianga
apresentava retardo mental severo e grande risco de complicagdo no ato cinirgico, devido 2 alta
vascularizagdo do tumor.
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Pela revisdo de literatura, presume-se que este seja o sétimo caso publicado com esta

associa¢do*62'! (Tabela). Como De Jong , Robinow e outros autores, acreditamos que, dentre os
tumores observados na sindrome de Aicardi, o papiloma do plexo cordide € de longe o mais frequente,
sendo portanto esta associac@o mais do que coincidental.
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