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Introducciéon

La glindula pineal es un érgano derivado del techo del
diencéfalo que se desarrolla durante el segundo mes de
gestacion. Esta glindula funciona como un transduc-
tor neuroendocrino que sincroniza la liberacién hormo-
nal con las fases de luz-oscuridad. Est4 situada en la zona
central del cerebro y mide entre 4 y 8 mm. La regién pi-
neal incluye, ademads de la glindula, estructuras encefili-
cas, durales y vasculares. Se encuentra delimitada dorsal-
mente por el esplenio del cuerpo calloso y la tela coroidea,
medialmente por la limina cuadrigémina y el tectum me-
sencefilico, a nivel anterior por la pared posterior del 111
ventriculo, y caudalmente por el vermis cerebeloso. Es
una estructura sin barrera hematoencefilica, por tanto en
estudios con contraste endovenoso la glindula realza de
forma intensa y homogénea. Las calcificaciones estin pre-
sentes en el 50% de los casos y suelen aparecer luego de los
10 afios de edad y no experimentan crecimiento a lo largo
de la vida. Deberian ser consideradas patolégicas las que
aparecen antes de los 5 afios de edad. La presencia de cal-
cificaciones no se correlaciona con la actividad funcional

de la glindula.

Manifestaciones clinicas

Los sintomas mds frecuentes son provocados por hidroce-
falia secundaria a obstruccién del acueducto o sindrome
de Parinaud por compresién del mesencéfalo y drea pre-
tectal. Otros sintomas se encuentran en relacién a la com-
presién del tronco encefélico, disfuncién hipotalamica y
mads raramente se han descripto hipogonadismo y puber-
tad precoz en la infancia.

Clasificacion de las lesiones de la region pineal

Se pueden dividir en lesiones no neopldsicas y neoplisicas.

* No neoplésicas: lesiones quisticas como los quistes pi-
neales, quistes epidermoide, dermoides y quistes arac-
noideos, y lesiones vasculares (malformaciones arterio-
venosas).

* Neoplisicas: se dividen en 4 grupos segun su origen:
germinal, procedentes del parénquima pineal, gliomas
y otros poco comunes como meningiomas, metastasis,

linfomas (ver Tablal).

Quiste pineal

Es la lesién mads frecuente. La disponibilidad de resonan-
cia magnética (RM) de alta resolucién posiblemente sea
la causa del aumento en la identificacién de los quistes pi-
neales. Los quistes pineales pueden verse en el 5% de las
RM de cerebro en forma incidental y entre un 20-40%
en autopsias. Suelen presentarse entre los 20 y 30 afios
de edad, son mds frecuentes en mujeres y en general son
asintomadticos y menores a 1 cm.

Los quistes pueden ser una entidad en si misma o puede
ser la forma de ver otras patologias como por ejemplo cier-
tos tumores, eso genera un desafio en relacién al diagnés-
tico y seguimiento.

Para definir un quiste pineal como incidental deberia-
mos estar seguros que los sintomas que generaron el pe-
dido de la RNM no estén categéricamente relacionados
con el mismo.

Los quistes pineales son mds frecuentes en mujeres 1,7-
3:1. Podria estar asociado su crecimiento a cambios hor-
monales por eso podrian aumentar para luego involucio-
nar con la menopausia. En hombres permanecen estables.

Fisiopatologia: se postula que podria deberse a diversos
mecanismos como el crecimiento de un remanente em-
brionario del diverticulo pineal, formacién de un quiste
revestido por tejido glial, degeneracién o necrosis de célu-
las del parénquima pineal

Histologia: en la evaluacién histolégica de los quistes
pineales resecados pueden verse tres capas. Una interna,
compuesta por tejido fibrilar glial (puede contener hemo-
siderina), una media con tejido glandular pineal con o sin
calcificaciones y una externa compuesta por tejido conec-
tivo fino.

Hallazgos en RNM de cerebro: en general son unilocu-
lados de sefial homogénea. Pueden verse iso o hipointen-
sos en T1 en relacién al parénquima cerebral y levemen-
te hiperintensos en T1 en relacién al LCR con un borde
liso y fino de realce. Septos finos, quistes internos peque-
fios pueden estar presentes. Se pueden ver calcificaciones
en un 25%. E1 60% de los quistes pueden realzar con el
gadolinio usualmente fino menos de 2 mm, liso y confina-
do al anillo que puede ser completo o incompleto. Los ha-
llazgos atipicos pueden ser la presencia de sangre, multi-
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TABLA 1: CLASIFICACION DE TUMORES DE LA REGION PINEAL.

Tumores del
parénquima Pineal

Tumores de células Germinales

Germinomas

Germinoma con componente
sinciotrfoblastico

No Germinomatosos
Tumores del seno
endodérmico/embrionario
carcinomaembrionario

Pineocitomas

Pineoblastomas

Gliomas Poco comunes

Astrocitomas Meningiomas

ol s

. . tomas

coriocarcinoma

Tumores de células germinales mixtos malignos
Tumor de Parénqui-

Teratomas ma pineal de diferen- Linfomas
ciacién intermedia

Maduro . :
Tumor papilar de la Tumor rabdoide

Inmaduro

Con transformacion maligna

ples septos, multiloculados y realce nodular.

Diagnésticos diferenciales: deberian diferenciarse de
otras lesiones quisticas benignas menos frecuentes que
pueden asentar en la regién pineal, como es el caso del
quiste epidermoide, dermoide, quiste aracnoideo y aneu-
risma de la vena de Galeno. Los quistes aracnoides son en
general posteriores a la glindula pineal. Las metdstasis en
pineal son raras pero pueden ser quisticas. En ocasiones
los quistes presentan contenido denso que, unido a cierto
realce periférico, nos puede conducir a pensar que se tra-
ta de una lesién sélida o tumoral. Recordar que el quis-
te pineal es ficilmente diferenciable del tectum del mes-
encéfalo, mientras que tumores con apariencia quistica y
de este origen presentan un margen no bien definidocon
el mismo.

Seguimiento

* Los quistes menores a 1 cm y con hallazgos tipicos de-
berian ser controlados en principio clinicamente.

* Si miden mas de 10 mm el seguimiento con RM es
mandatorio, dado que el pineocitoma quistico puede
verse de esa forma.

* Si presentan més de 10 mm y hallazgos atipicos debe-
rian ser biopsiados o estudiados en forma mds profun-
da para descartar patologia tumoral. La biopsia sobre la
region pineal se asocia con alta morbilidad (déficit neu-
rolégicos) e incluso muerte por eso la decisién debe ser
tomada cuidadosamente. El sangrado dentro del quis-
te puede generar hidrocefalia aguda y apoplejia pineal.

Tumores de la region pineal
Representan el 1% de todas las neoplasias intracraneales y
son un grupo heterogéneo en cuanto a su edad de presen-

region pineal

teratoide atipico

tacién, comportamiento por imagen, radiosensibilidad,
quimiosensibilidad y pronéstico.

Se pueden clasificar en cuatro grupos: origen germinal,
derivados del parénquima pineal, gliomas y otros menos
frecuentes (Tabla 1).

Todos ellos tienen en comun dos caracteristicas: su clini-
ca de presentacién y su capacidad de diseminacién sube-
pendimaria.

Tumores pineales de células germinales

Los germinomas son globalmente las neoplasias mds fre-

cuentes de la region pineal (45-50%), y constituyen el 75%

de todos los tumores derivados de células germinales. La

mayoria de los pacientes se diagnostica en la tercera década
de vida, con un pico de incidencia alrededor de los 20 afios,

y su incidencia es mayor en el sexo masculino (13 a 1).

La localizacién pineal es mds frecuente en el sexo mas-
culino, mientras que los germinomas ectépicos suprasela-
res son habitualmente diagnosticados en nifias. Dado que
estos tumores carecen de cdpsula, pueden invadir estruc-
turas adyacentes y diseminarse ficilmente a través del 1i-
quido cefalorraquideo (LCR) a nivel subependimario
y espinal. Por ese motivo, la RM de todo el neuroeje es
mandatoria.

*  Hallazgos en RM: existen caracteristicas que pueden
orientar a su diagndstico, como es la presencia de cal-
cificaciones que engloban la glindula pineal en el ger-
minoma, el sangrado del coriocarcinoma o la presencia
de grasa, hueso y quistes del teratoma. Su comporta-
miento puede solaparse. La presencia de lesiones sin-
crénicas en regién selar y pineal, sobre todo en mujeres
jévenes, deberia aumentar la sospecha diagndstica de
tumor germinal. Clinicamente puede acompafarse de
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LESION PINEAL EN RM'2

!

Positivos

Marcadores tumorales3

Tumor germinal

Pineoblastoma 4

Glioma

!

RM columna con contraste
Citologia en LCR

RT y/o QT

!

Negativos
Tumor sélido * * Quiste tipico
l Pineocitoma
Biopsia y/o cirugia [—| Otros tumores
benignos

Seguimiento con RM#4

Figura 1. RM de lesiones pineales

Referencias: A. T2, quiste pineal tabicado B. T1 con contraste, Tumor germinal. C. T1 con contraste,
Tumor papilar de region pineal. D. T1 con contraste, Tumor pineal de diferenciacion intermedia.

diabetes insipida.

« Marcadores tumorales: algunos tumores de células ger-
minales pueden secretar alfafetoproteina (AFP), gona-
dotrofina coriénica humana subunidad beta (BhCG) y
fosfatasa alcalina placentaria like que pueden detectar-
se en suero y liquido cefalorraquideo. En estos casos la
biopsia podria evitarse.

La AFP puede elevarse en tumores del saco vitelino,
carcinoma embrionario y teratomas inmaduros, mientras
que la BhCG puede ser secretada por coriocarcinomas, al-
gunos carcinomas embrionarios y un subgrupo de germi-
nomas con componente sinciotrofoblastico.

Elevaciones en suero o LCR de AFP > 10 ng/ml y/o
BhCG > 50 mIU/ml es considerado patolégico. Es ne-
cesario obtener dosaje de estos marcadores en LCR si en
suero no esdiagndstico o dudoso sobre todo para la phCG.

Tumores derivados del parénquima pineal

Son menos frecuentes. Se describen cuatro tipos de tu-

mores con distinto grado de agresividad y prevalencia se-

gun la edad:

e Pineocitomas: son tumores de crecimiento lento, mis
frecuentes en adultos jévenes.

*  Pineoblastomas: tienen un comportamiento mds agre-
sivo, con tendencia a invadir estructuras vecinas y di-

seminar precozmente por LCR. Su presentacién suele
ser en edad pedidtrica

* Tumores neuroectodérmicos primitivos de la regién pineal
pueden formar parte del sindrome de retinoblastoma
trilateral.

« Tumores de diferenciacion intermedia (PPTID): son tu-
mores de grado 2 o 3 en los que existe escasa evidencia
de los factores bioldgicos o moleculares que colaboren
a estimar su prondstico y mejor manejo terapéutico.

« Tumor papilar de la region pineal (PTPR): son tumores
neuroepiteliales con componente sélido y papilar. Son
raros y su tratamiento no estd estandarizado.

Gliomas

Los gliomas representan el tercer grupo de tumores que
pueden asentarse en la region pineal y que no son origina-
dos en la glandula.

Entre ellos se encuentran los gliomas del rodete del cuer-
po calloso, tilamo, pared posterior del III ventriculo, 13-
mina cuadrigémina y tronco. Son tumores con un com-
portamiento de imagen, tratamiento y pronéstico variable.

Otros tipos de tumores
Engloban un grupo de tumores mucho menos frecuen-
tes y comprenden: hemangiomas, hemangioblastomas, li-




REV ARGENT NEUROC. VOL. 36, N° 3 | 2022

COMO LO MANEJO

Figura 2. Manejo de las lesiones pineales
Referencias: 1. La RM siempre debera ser con contraste si no existe contraindicacion. 2. Ademas de las caracteristicas de la lesion debera evaluarse la presencia de hi-
drocefalia y su correlato clinico para seleccionar el abordaje quirtrgico adecuado y la urgencia del mismo. 3. Deberan dosarse AFP, BHCG y LDH en suero y LCR.

pomas, meningiomas, linfomas, tumor rabdoide teratoide
atipico y metdstasis.

Manejo

El manejo correcto de las lesiones tumorales o quistes ati-
picos de la regién pineal requiere abordaje quirdrgico para
diagndstico histolégico.

El estudio preoperatorio debe incluir RM craneoespinal
con y sin contraste, citologia de LCR y valoracién de mar-
cadores tumorales en suero y LCR.

Ademais siempre debera valorarse la necesidad y urgen-
cia de intervenciones para el tratamiento de la hidrocefa-
lia, considerando los sintomas manifestados por el pacien-
te y el tiempo de instalacién de los mismos.

La introduccién de la neuroendoscopia ha ayudado a
disminuir la morbimortalidad de la cirugia convencio-
nal. En pacientes con hidrocefalia obstructiva, el mane-
jo inicial siempre que sea posible deberia ser la tercer ven-
triculostomia con inspeccién del sistema ventricular para
descartar diseminacion, biopsia y/o reseccién del tumor, y
andlisis del LCR. En casos que lo ameriten y de realizarse
en el mismo acto, primero deberia hacerse la tercer ventri-
culostomia y luego la biopsia para evitar obstruccién por
sangrado. En caso de no poder realizarse la neuroendos-
copia, la colocacién de una vélvula de derivaciéon del LCR
es lo recomendado. La diseminacién del tumor hacia el
peritoneo a través de la vdlvula es una complicacién posi-
ble pero poco frecuente.

En casos de tumores diferentes a germinoma y de no po-
der ser resecados con procedimiento neuro endoscépico
la cirugia a cielo abierto estaria indicada para lograr una
mdxima reseccion.

En cuanto al tratamiento postoperatorio, debe basarse
en la histologia y la extensién de la lesién. Los procesos
benignos deben tratarse Gnicamente con cirugia mientras
que los tumores con lesiones con histologia compatible
con neoplasia se sugiere la evaluacién por un equipo mul-
tidisciplinaria para la eleccién del mejor esquema de ra-
dio y /o quimioterapia. Esto se basard en los resultados
obtenidos de la evaluacién de RM de cerebro y colum-
na, liquido cefalorraquideo, estudios sistémicos y marca-
dores tumorales, teniendo en cuenta la extension del re-
manente tumoral, la diseminacién meningea y metdstasis
extraneural.

Conclusién

Las lesiones de la regién pineal pueden ser hallazgos in-
cidentales o debutar con sintomas neurolégicos severos.
Las lesiones mds frecuentes son los quistes pineales y en
general solamente requieren seguimiento imagenolégico.
Los tumores pineales son lesiones menos frecuentes y son
un grupo heterogéneo que requieren ser evaluados cuida-
dosamente dado que con frecuencia son susceptibles de
realizar tratamientos que mejoran la sobrevida de mane-
ra significativa, inclusive siendo en algunos casos lesio-
nes curables.
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