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Résumé
Les tumeurs du plexus choroides sont des tumeurs papillaires intra-ventriculaires rares. Ces tumeurs
touchent essentiellement I’enfant mais ont été rapportées chez I’adulte. Sur le plan anatomopathologique,
trois types histologiques ont été décris: le papillome, le papillome atypique et le carcinome. Nous
rapportons 5 cas pédiatriques et un cas adulte de tumeurs du plexus choroides.
Mots clés : Tumeur intra ventriculaire ; Plexus choroide ; Papillome ; Carcinome
Abstract
Choroid plexus’s tumors are rare intraventricular papillary tumors. These tumors are extremely rare for
adults and affect mainly children. Histologically, there are three histological types: papilloma, atypical
papilloma and carcinoma. We report one adult and five pediatric cases of tumors of choroid plexus.
Key Words: Intraventricular tumor ; Chroid plexus ; Papilloma ; Carcinoma
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INTRODUCTION

Les tumeurs des plexus choroides sont des tumeurs
papillaires intra-ventriculaires développées aux
dépens des plexus choroides (1). Elles représentent
de 0.3 & 0.6 % des tumeurs cérébrales. Ces tumeurs
touchent plus fréguemment I’enfant que I’adulte
(2). Nous rapportons 6 cas de tumeurs des plexus
choroides.

RESULTATS

Il s’agit de 5 cas pédiatriques dont I’age moyen
était de 32.2 mois et un cas adulte de 28 ans. Le
sex-ratio était de 1/3. Le motif d’hospitalisation
était une macrocranie dans 2 cas, un syndrome
d’hypertension intracranienne associé a un
syndrome cérébelleux dans 2 cas, un syndrome
cerébelleux isolé dans un cas et un syndrome
d’hypertension intracranienne isolé dans un 1cas.

Il s’agissait d’une tumeur des ventricules latéraux
dans 4 cas, du 3°™ ventricule dans un cas et de
I’angle ponto cérébelleux dans un cas (le cas
adulte).

Tous les patients ont été opérés. L’exérése était
jugée compléte dans la moitié des cas. Une
hydrocéphalie était associée dans tous les cas. Une
dérivation ventriculo-péritonéale n’a été nécessaire
que dans deux cas. Le diagnostic histologique était
celui d’un papillome dans 3 cas et d’un carcinome
dans les 3 autres cas. La figure 1 montre I’aspect
TDM d’un papillome du plexus choroide (Fig 1).
La figure 2 montre I’aspect TDM (a et b) et IRM (c
et d) dun carcinome du plexus choroide.
L’évolution était bonne pour les trois cas de
papillome avec une mise en place d’une dérivation
ventriculo-péritonéale dans seulement deux cas.
Aucun traitement adjuvant n’était indiqué. Aucune
récidive n’a été constatée pour un recul moyen de 3
ans. Pour les carcinomes, deux patients était
décédés en postopératoire (un a 24 heures et un a
un mois de la chirurgie). Le troisieme a recu une
radiothérapie mais est décédé a 6 mois
postopératoire.
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Fig 1: TDM cérébrale: Aspect d’un papillome du
plexus choroide : Processus expansif intra ventriculaire
centré sur le plexus choroide gauche sans signes
d’extension ni aux parois ventriculaire ni au parenchyme
adjacent avec une hydrocéphalie associée. Ce processus
est de contours polylobés se rehaussant de facon
homogeéne aprés injection de contraste (b).

Fig 2 : Carcinome du plexus choroide

(a, b) Aspect TDM d’un carcinome du plexus choroide
droit: Volumineux processus expansif intra
ventriculaire droit de densité spontanée (a) et
rehaussement (b) hétérogéne avec signes d’agressivité
locale (envahissement de la paroi ventriculaire et
extension au parenchyme adjacent). Effet de masses
significatif sur les structures médianes. Dilatation du
systéme ventriculaire associée.

(c, d) Aspect IRM d’un carcinome du plexus choroide
centré sur le 3°™ ventricule: Aspect irrégulier des
contours avec stigmates hémorragiques en hypersignal
T1 intra tumoral (a) et large plage d’cedeme péri tumoral
en hypersignial Flair (b).
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DISCUSSION

Les tumeurs des plexus choroides représentent
environ 0,3 a 0,6 % des tumeurs cérébrales. Leur
incidence moyenne est de l'ordre de 0,003 pour
100000 habitants par an. Elles sont plus fréquentes
chez I'enfant ou elles représentent 2 a 4 % des
tumeurs cérébrales des enfants agés de moins de 15
ans et 10 a 20 % des tumeurs cérébrales des enfants
agés de moins de 1 an. [1]. Les papillomes sont
cing fois plus fréquents que les carcinomes . 80 %
des carcinomes surviennent chez I'enfant et
représentent 20 a 40 % des tumeurs des plexus
choroides de I’enfant [2]. Environ 80 % des
tumeurs des ventricules latéraux surviennent avant
l'age de 20 ans, tandis que les tumeurs du
quatrieme ventricule se voient a tout age. L’age
médian de survenue est de 1,5 an pour les tumeurs
des ventricules latéraux et du troisieme ventricule,
de 22,5 ans pour les tumeurs du quatriéme
ventricule et de 35,5 ans pour les tumeurs de I'angle
ponto cérébelleux. Le sex-ratio est de 1,2 [2].

Les tumeurs des plexus choroides entrainent un
blocage de [I'écoulement du liquide céphalo-
rachidien. Elles se manifestent donc par des
tableaux d'hypertension intracranienne,
d’hydrocéphalie ou daugmentation du périmétre
cranien chez le jeune enfant [2]. A la TDM, les
papillomes apparaissent comme des masses intra-
ventriculaires, le plus souvent bien limitées iso- ou
hyperdenses. A I’IRM, ces tumeurs sont isointenses
en T1, hyperintenses en T2, prenant le contraste de
facgon homogene. Les carcinomes qui sont
volontiers plus volumineux, plus hétérogénes que
les papillomes, entrainent souvent un cedéme du
parenchyme cérébral adjacent et peuvent se
présenter d'emblée avec des métastases intra-
ventriculaires ou leptoméningées [3]. La séquence
flair permet de mettre en évidence I’cedéme péri
tumoral qui prédomine plutét dans les carcinomes
des plexus choroides que dans les papillomes.
L’imagerie multimodale permet d’approcher la
nature hyper cellulaire de la tumeur attestée par un
hypersignal sur la séquence de diffusion avec un
coefficient de diffusion apparent (ADC) bas en
rapport avec une restriction de la diffusion. La
spectroscopie pourrait permettre de différencier
ces tumeurs en montrant un pic de myoinositol
dans les papillomes et une élévation de la choline
dans les carcinomes [4]. Le diagnostic de certitude
est histologique. Les papillomes se présentent
comme des tumeurs papillaires avec une activité
mitotique trés basse dont les cellules ressemblent a
celles des plexus choroides normaux [1]. Les
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carcinomes sont des tumeurs franchement malignes
avec une activité mitotique et une densité cellulaire
importantes, des atypies cyto-nucléaires, une moins
bonne différenciation et des zones de nécrose. Chez
I'enfant, le diagnostic différentiel inclut les
épendymomes, les gliomes du tronc exophytiques,
les Kkystes dermoides et les tumeurs
tératoides/rhabdoides atypiques. Chez l'adulte, le
diagnostic  différentiel se fait avec les
épendymomes et les métastases des
carcinomes(notamment des cancers du rein) dans
les plexus choroides [5].

Le traitement des papillomes est chirurgical.
L'exérése peut étre le plus souvent compléte et
permettre la guérison. Dans les séries de
papillomes, la survie a 5 ans avoisine les 100 %
[6]. En cas de papillomes atypiques, le risque de
récidive a 5 ans aprés une exérese
macroscopiguement compléte est 5 fois plus élevé
gu'en cas de papillomes typiques [7].

Les carcinomes sont des tumeurs malignes et la
survie & 5 ans est de l'ordre de 25 & 40 % (3, 8).
Dans deux tiers des cas, il existe une dissémination
leptoméningée.  Les  facteurs  pronostiques
principaux sont la qualité de l'exérése et I'absence
de métastase. La chirurgie est le traitement de
référence. Elle  permet, Si elle  est
macroscopiquement compléte, d'espérer une
guérison, mais une exérese large n'est possible que
chez 40 a 50 % des patients [3]. En cas de résection
incompléte, le pronostic est mauvais. Il n'existe
pas de standard concernant le traitement adjuvant.
Chez Il'adulte, une radiothérapie postopératoire
adjuvante est recommandée quel que soit le type de
résection [2]. Chez les jeunes enfants, la
radiothérapie n'est pas possible. Chez ces patients,
quand la résection est incompléte, une approche
possible est la réalisation d'une chimiothérapie néo-
adjuvante visant a faciliter ensuite une
réintervention chirurgicale car ces tumeurs peuvent
étre parfois chimio-sensibles. La réalisation d'une
2°™ résection chirurgicale est associée a un
meilleur pronostic [9]. Le réle de la chimiothérapie
adjuvante est débattu [3].

CONCLUSION

Les tumeurs des plexus choroides sont des tumeurs
intra-ventriculaires rares révélées, plus fréquentes
chez le jeune enfant. Sur le plan
anatomopathologique, on distingue les papillomes,
les papillomes atypiques et les carcinomes. Les
papillomes des plexus choroides sont des tumeurs
bénignes qui sont le plus souvent guéries par la
chirurgie. Les papillomes atypiques correspondent
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a une nouvelle entité associée a un risque de
récidive plus important. Les carcinomes des plexus
choroides sont des tumeurs malignes de trés
mauvais pronostic en cas de résection incompléte
ou de métastases.
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