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La region pineal es una zona localizada en linea media en la parte posterior del
tercer ventriculo, en una encrucijada vascular, considerada como una glandula
productora de melatonina, las lesiones en dicha regién son poco frecuentes menos
del 1% de tumores cerebrales en adultos y del 3% al 11% de lesiones en nifos, la
patologia es muy variada en morfologia, histologia y cualidades radioldgicas, por
lo que su diagnéstico y manejo se vuelve un reto. Los tumores pineales se dividen
en tres grupos tumores de células germinales, tumores del parénquima pineal y
tumores que derivan de estructuras adyacentes. Para diferenciar la patologia
pineal es necesario realizar estudios de imagen avanzados junto con valoracion
clinica adecuada y examenes de laboratorio para ayudar a diferenciar el tipo de
lesion tumoral para un diagndstico e intervencién terapéutica adecuada.

Objetivo: Determinar las caracteristicas clinicas, paraclinicas y quirargicas de los
tumores pineales en el Instituto Nacional de Pediatria durante 20 afios.

Pacientes y métodos: El presente es un Estudio no experimental- retrospectivo y
descriptivo que analizara caracteristicas epidemiolégicas, clinicas, radiologicas, de
laboratorio, abordajes terapéuticos y resultados de los pacientes ingresados con
diagndstico de Tumor de la region pineal al Instituto Nacional de Pediatria desde el
2000 hasta el 2020.

Resultados: Se incluyeron 26 pacientes en edad pediatrica hasta los 18 afios de
edad que ingresaron al servicio de Neurocirugia en el Instituto Nacional de
Pediatria con el diagnostico de tumor de la regién pineal, es méas frecuente del
sexo masculino 21 pacientes (80%) y femeninos 5 (20%), en edades
comprendidas entre 3 y 17 afios, el sintoma con el que se presentan la mayor
parte de pacientes es cefalea en el 92% de pacientes, seguido de vomito en el 65%
de pacientes y diplopia en 42% de la poblacion. Hidrocefalia estuvo presente en
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25 de 26 pacientes, con una media en el indice de Evans de 0,4 y edema
transpendimario. Se coloco sistema de derivacion ventriculoperitoneal en 18
pacientes y se realizO0 tercer ventriculostomia endoscopica en 7. Se realizaron
marcadores tumorales en plasma sanguineo a 24 pacientes en 6 tuvieron un
reporte positivo 5 para alfafetoproteina (AFP) y 1 para gonadotropina coriénica
humana fraccion beta (BHCG) y en liquido cefalorraquideo a 19 pacientes 2
resultaron positivos uno para AFP y uno para BHCG. Al revisar el tamafio de la
lesion tumoral en resonancia de encéfalo (RM) el 54% esta entre 26 a 40mm. Se
realizo biopsia en 7 pacientes 6 por endoscopia y 1 guiada por estereotaxia; en 14
pacientes se realizd cirugia abierta con un abordaje de Krauss. 2 pacientes fueron
enviados a tratamiento oncoldgico sin muestra para estudio histopatologico. Los
pacientes que fueron intervenidos por abordaje de Kraus se realiz6 exéresis total a
5 pacientes, parcial a 6 pacientes y biopsia a 3 pacientes. El estudio
histopatolégico reportdé 6 germinomas, 5 pinealoblastoma, 2 teratomas inmaduros,
2 tumores germinales mixtos, 3 tumores neurogliales, y en 2 muestras no se
obtuvo resultado para ninguna neoplasia. 4 pacientes no requirieron tratamiento
coadyuvante, a 3 pacientes quimioterapia, 1 paciente radioterapia y 18 pacientes
guimioterapia y radioterapia. Al hacer un seguimiento con RM a los 3 meses, 6
meses y afios se evidencia una disminucién de tamafio importante.

Conclusion: La informacion obtenida en este estudio es similar a los reportes
internacionales cumpliendo el objetivo de tener una casuistica propia y ver el

comportamiento clinico, histopatoldgico y resultados tras tratamiento.



TRATAMIENTO QUIRURGICO DE LOS TUMORES DE REGION PINEAL.
EXPERIENCIA EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA DURANTE EL
PERIODO 2000 - 2020

El Instituto Nacional de Pediatria (INP) fue fundado el 6 de noviembre de 1970,
localizado en la ciudad de México, Avenida Insurgentes Sur 3700 y Avenida
Insurgentes Cuicuilco Coyoacan; desde los afios 2005 a 2016 experimento un
crecimiento fisico y acorde al avance medico con la tecnologia y modernizacion,
esto incluye al servicio de Neurocirugia Pediatrica. El INP debido a su localizaciéon
geografica y reconocida calidad médica, ha tenido un destacado papel en la
atencion de las enfermedades no transmisibles, que su mayoria requieren
hospitalizacion. Dentro de las principales causas de morbilidad hospitalaria se
encuentran los tumores malignos; que, ademas de ser una de las causas con mas
egresos hospitalarios en el Instituto, a nivel nacional se encuentran dentro de las
primeras cinco causas de mortalidad en nifios de 1 a 14 afios a nivel nacional.
Entre la poblacién de adolescentes en la lista de morbi-mortalidad los primeros
lugares la ocupan los tumores malignos. La distribucién por grupo etario de los
egresos de los tumores malignos, coincide con las estadisticas oficiales
nacionales del 2014(1). El servicio de neurocirugia del INP tiene un destacado
papel en la atencion de tumores cerebrales, resaltando particularmente los
tumores de la regién pineal, atiende a esta poblacion blanco y a pacientes
pediatricos referidos de otras instituciones. Los tumores de la region pineal
representan solamente de 0.4 al 2 % de todos los tumores del SNC. Se presentan
mas frecuentemente en la primera década de la vida(2).La regién pineal contiene

un numero de estructuras anatémicas importantes y puede albergar una variedad



histolégica con numerosos tipos de lesiones neoplasicas. Para muchos tumores,
tanto benignos como malignos la indicacion es la reseccidon quirargica; sin
embargo, el ingreso a la regiéon pineal se ve obstaculizado por muchas estructuras
anatomicas circundantes importantes. En las ultimas décadas ha ocurrido un
avance en los abordajes quirargicos de la region pineal que, junto con la aplicacién
del microscopio quirargico y el refinamiento de las técnicas microquirargicas, ha
mejorado drasticamente la seguridad y eficacia de la cirugia en esta region.
Debido a que algunos tumores como los los germinomas no requieren escision,
una biopsia endoscopica minimamente invasiva puede estar indicada en ciertas
situaciones, a fin de obtener un diagnostico histoldgico antes de tomar la decision

de realizar una cirugia mayor con el objetivo de reseccion(3).

ANATOMIA
La glandula pineal es una glandula neuroendocrina en forma de pifia ubicada en el

epitalamo, que participa en la regulacién del ritmo bioldgico de los vertebrados (4).
La region pineal es el sector del encéfalo que esté limitado, en la cara dorsal, por
el rodete del cuerpo calloso y la tela coroidea; en la cara ventral, por la lamina
cuadrigémina y el techo del mesencéfalo; en la cara rostral, por la regidén posterior

del lll ventriculo y, en la caudal, por el vermis cerebeloso (5).

FISIOLOGIA
El propédsito principal de la glandula pineal es la produccion y liberacion de

hormonas en la sangre y el liquido cefalorraquideo sin el uso de conductos. A
diferencia de otras estructuras endocrinas, esta estructura es fotosensible. Esta
sensibilidad promueve y degrada la melatonina, una indolamina pleiotrépica y

multifuncional en la sangre (4,6,7).



La melatonina es responsable de iniciar y mantener el ciclo suefio-vigilia, mas

conocido como ciclo circadiano (7).

HISTOLOGIA
La glandula pineal posee dos poblaciones de células: aproximadamente el 95%

son pinealocitos con procesos dendriticos, y el otro 5% son células de soporte
neuroglial que se asemejan a astrocitos. Ambos tipos de células pueden formar
neoplasias, asi como células germinales residuales de migracion de células

primordiales de la cresta neural y células derivadas de estructuras cercanas (4)

FISIOPATOLOGIA
La glandula pineal puede, desafortunadamente, albergar una variedad de

enfermedades neuroquirdrgicas como quistes pineales, diferentes tumores
pineales y malformaciones vasculares, incluyendo cavernomas, malformaciones

arteriovenosas y aneurismas (4).

Una caracteristica sorprendente de la diversidad de tumores (neoplasicos y no
neoplasicos) que pueden formarse en esta zona debido a la variedad de tejidos y
caracteristicas que tiene la region en condiciones normales segun se observa en

la siguiente tabla (5):

Tabla 1. Tejidos, caracteristicas y afecciones que dan origen a los tumores de la

region pineal

Sustrato en la regioén pineal Tumores que pueden surgir

Tejido de la glandula pineal Pineocitomas y pineoblastomas

Células gliales Astrocitomas (entre ellos, los
pilociticos), oligodendrogliomas,
quistes neurogliales (o quistes
pienales)

Células aracnoideas Meningiomas, quistes aracnoideos
(no neopléasicos). Los meningiomas
siempre desmeplazan la vena




cerebral interna hacia abajo.

Revestimiento ependimario Ependimomas

Nervios simpaticos Quimiodectomas

Remanentes de células germinales Tumores de células germinales:
coriocarcinoma, germinomas,
carcinoma embrionario, tumor del
seno endodérmico (tumor del saco
vitelino) y teratoma

Ausencia de la barrera Fomentan las metastasis hematicas

hematoencefalica en la glandula

pineal

Remanentes ectodérmicos Quistes dermoides o epidermoides

Lesiones no neoplasicas que pueden simular tumores

Vasculares Aneurisma de la vena de Galeno,
MAV

Infecciosos Cisticercosis

Las neoplasias pineales son tumores bastante infrecuentes y se presentan
predominante en la infancia de manera maligna, representando el 3 al 11% de
todos los tumores cerebrales pediatricos en comparaciéon con <1% de tumores
cerebrales en adultos. La edad, el sexo y la etnia pueden modular la incidencia
relativa de neoplasias pineales. Los tumores pineales se clasifican en: tumores de
células germinales, tumores pineales parenquimatosos y tumores que derivan de
estructuras anatdbmicas adyacentes. Los germinomas son los tumores pineales
mas comunes, representando hasta el 50% de los tumores pineales en Europa,
Estados Unidos y Japdn. En una serie de 370 tumores pineales en pacientes de 3-
73 afnos, se observd que 27% eran germinomas; El 26% fueron astrocitomas; 12%
eran pineoblastomas; El 12% eran pineocitomas; El 4,3% fueron ependimomas; El
4,3% fueron teratomas; 2,7% fueron ganglioglioneuromas, linfomas, meningiomas,
metastasis y quistes pineales, el 1,6% fueron tumores mixtos de células
embrionarias (carcinomas embrionarios) / teratomas malignos; el 1,1% fueron

coriocarcinomas; y el 0,54% eran oligodendrogliomas(4).
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SIGNOS YSINTOMAS
Las masas de la regidon pineal pueden producir signos y sintomas inespecificos vy,

por lo general causar sindromes de efecto de masa en el tectum incluyendo
cefalea, vomito, estenosis acueductal e hidrocefalia, sindrome de Parinaud o
sindromes hipotalamicos compresivos, como diabetes insipida y trastornos en el
crecimiento. Una masa en el area pineal también puede interferir con la funcion
normal de la glandula pineal (4,8).

La manifestacion con la que se presenta la mayoria de los casos es un cuadro de
hipertension intracraneal secundaria a hidrocefalia producida por compresion de la

parte superior del acueducto de Silvio (9).

Tumores de Células Germinales
Las neoplasias de células germinales se derivan de células germinales

primordiales que se desarrollan principalmente en las gonadas, pero también en
el mediastino anterior, la glandula pineal y el cerebro. Las neoplasias de células
germinales representan el 0,5-3,2% de los tumores intracraneales primarios en
adultos y el 11,8% en la poblacion pediatrica. Los tumores de células germinales
se encuentran predominantemente en pacientes masculinos. Los tumores de
células germinales pineales representan aproximadamente el 50% de los tumores
de células germinales intracraneales y parecen ser mas comun en las
poblaciones asiaticas (10). El tumor de células germinales se puede clasificar en
seis tipos: germinomas, coriocarcinomas, teratomas, carcinomas embrionarios,
tumores del saco vitelino y

Tumores mixtos de células germinales (caracterizados por las caracteristicas de al

menos dos de los tipos de tumores (4).

Germinomas
Los germinomas son el tipo de tumor pineal mas comun, representando hasta el 50%

de tumores pineales en Europa, Estados Unidos y Japon. Solo el 8% de
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germinomas del sistema nervioso central muestran la participacion simultanea de la
glandula pineal y la region supraselar, y estos se denominan germinomas bifocales
(4)(11). Los germinomas no son tumores encapsulados y, por lo tanto, pueden
invadir estructuras cerebrales adyacentes y, a través del liquido cefalorraquideo
(LCR), diseminarse a lo largo de la superficie del cerebro. Los germinomas
presentan laminas celulares o lobulos de células de germinoma uniformes con
nacleos grandes y redondos, nucléolos prominentes y citoplasma claro con bandas
septales de tejido conectivo y lleno de capilares, linfocitos y, ocasionalmente,
granulomas (4)(12)(13). Ademds, los germinomas presentan cantidades
importantes de lipidos y macromoléculas en comparacién con otros tumores de la
glandula pineal. Los germinomas son tumores malignos caracterizados por una
mezcla de grandes células germinales primitivas multipotenciales y células mas
pequefias que se asemejan a los linfocitos. Los germinomas a menudo presentan
infiltrados inflamatorios graves. Ademas, el tratamiento con corticosteroides parece
ser capaz de modificar la defensa inmunolégica del paciente, permitiendo al
sistema inmunitario suprimir el tumor. En  las  imagenes los germinomas
muestran caracteristicas heterogéneas, presentandose a menudo como masas
sélidas o sdlidas y quisticas con calcificaciones engullidas, a diferencia de los

tumores del parénquima pineal, que muestran calcificaciones prominentes (4)(9).

Las imagenes por si solas no permiten distinguir entre los germinomas, los
tumores de células germinales, no germinales y los tumores del parénquima
pineal. Por lo tanto, es fundamental una evaluaciébn completa. De hecho, los
germinomas se diagnostican utilizando imagenes junto con marcadores de suero
y LCR. Estos tumores presentan una elevada expresion en suero y LCR de
oncoproteinas como la alfa-fetoproteina, la gonadotropina coriénica humana
beta, la deshidrogenasa lactica y la fosfatasa alcalina placentaria (4)(9).

Los regimenes de tratamiento utilizados contra los germinomas incluyen quimio
y radioterapia 0 una combinacién de ambas, lo que da lugar a un prondstico

positivo y una supervivencia a cinco afos de al menos el 90% (4)(14). Los
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germinomas son neoplasias muy radiosensibles y responden bien a la
guimioterapia especifica Ademas, en el caso del germinoma, la radiocirugia
estereotactica parece ser eficaz para mejorar el tratamiento adyuvante estandar
0 en caso de recidiva (4)(15).

Coriocarcinomas

Los coriocarcinomas pineales son neoplasias malignas de células germinales no
germinomatosas poco frecuentes (representan menos del 5% de todas las
masas pineales) y la forma mas agresiva de la enfermedad trofoblastica
gestacional. El coriocarcinoma muestra una tasa de supervivencia pobre con
respecto a otros tumores de células germinales. La mediana de supervivencia
global del coriocarcinoma puro intracraneal primario fue de 22 meses y la tasa
de supervivencia a tres y cinco afios fue del 45,8%. La coriocarcinoma
intracraneal primario afecta principalmente a hombres jovenes (3-22 afios), que
presentan una pubertad precoz. Estos tumores no presentan sintomas
distintivos, pero los pacientes afectados por el coriocarcinoma han informado
principalmente de cefaleas, vomitos, nauseas, trastornos visuales, polidipsia,
poliuria y alteraciones endocrinolégicas. Los coriocarcinomas presentan
conductos vasculares estromales que forman lagos de sangre y necrosis
hemorragica intratumoral, factores todos ellos estrictamente correlacionados con
un mal prondstico. En las imagenes, las coriocarcinomas aparecen como masas

ovoides, heterogéneas y ligeramente hiperdensas (4).

Qi et al. observaron sinusoides que expresaban laminina y no CD34,
identificando asi el mimetismo vasculogénico del tumor. La sangre puede fluir
desde los vasos tumorales que expresan CD34 hacia las sinusoides, lo que
provoca la coagulacion de la sangre, la extension de los lagos de sangre y las
sinusoides y, en ocasiones, la necrosis hemorragica. El coriocarcinoma también
esta relacionado con niveles elevados de gonadotropina coriénica humana tanto
en el LCR como en el plasma. Tanto los coriocarcinomas como los germinomas

se asocian a una elevada expresion de gonadotropina coriénica humana beta.
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Desgraciadamente, los tratamientos clasicos suelen fracasar debido a que los
coriocarcinomas son tumores extremadamente resistentes. La primera opcion
clinica es la reseccion total (incluso si la paciente no presenta hidrocefalia). Sin
embargo, para tratar la coriocarcinoma, se suele utilizar una combinacion de
extirpacion total del tumor, quimioterapia y radioterapia como combinacion

terapéutica y parece mostrar resultados positivos (4).

Teratomas
Los teratomas intracraneales representan hasta el 50% de las neoplasias

cerebrales fetales; en los neonatos, comprenden el 33% de los tumores
intracraneales, pero sélo representan el 2%-4% de los tumores intracraneales en
pacientes de <15 afios teratomas intracraneales suelen surgir de la glandula pineal
y afectan al tercer ventriculo. Los teratomas pineales tienen un predominio
masculino que varia de 2:1 a 8:1 y una supervivencia global del 90-100%.
Histologicamente, los teratomas se clasifican en: 1. tumores maduros, que muestran
un tejido completamente diferenciado; 2. tumores inmaduros, que presentan una
combinacion de elementos tisulares de tipo fetal y maduro y elementos de las tres
capas germinales y 3. teratomas con transformacion maligna, que implica la
degeneracion maligna del tejido maduro. Los teratomas son neoplasias
caracterizadas por células multipotenciales que revierten a la organogénesis normal,
produciendo generalmente tejidos que representan una combinacion de dos 0 mas
de las capas embrionarias de ectodermo, mesodermo y endodermo. Los teratomas
pineales pueden estar parcial o totalmente encapsulados, pero también pueden estar
sin encapsular y ser localmente invasivos. En las imagenes, estos tumores pineales
presentan focos de grasa, calcificacion y regiones quisticas. En la IRM, los
teratomas aparecen como masas lobuladas, multilobuladas y heterogéneamente
anchas (4).
Tumores del parénquima pineal
Los tumores del parénquima pineal son neoplasias neuroepiteliales que surgen de
los pineocitos. Estos tumores son infrecuentes, representando menos del 1% de
todos los tumores primitivos del sistema nervioso central y constituyendo del 15%
14



al 30% de los tumores de la glandula pineal. Los tumores del parénquima pineal
presentan diferentes caracteristicas, grados y niveles de agresividad. La
Organizacion Mundial de la Salud (OMS) reconoce los tumores del parénquima
pineal en cuatro categorias distintas: pineocitomas, pineoblastomas, tumores
pineales papilares y tumores del parénquima pineal de diferenciacion intermedia
(4).

Los tumores del parénquima pineal no parecen tener predominio sexual y se
presentan con mayor frecuencia en pacientes pediatricos. Los pacientes refieren
principalmente cefaleas, vomitos (correlacionados con el aumento de la presion
intracraneal debido al bloqueo del sistema ventricular) y ataxia de la marcha. Los
tumores de células del parénquima pineal producen sistematicamente un estado
de marcha. o hipermetioninemia. Sin embargo, la suplementacién con melatonina
exdgena después de la hipermetioninemia puede mitigar el sindrome resultante.
Los tumores del parénquima pineal son negativos para los tres marcadores
tumorales alfa-fetoproteina, gonadotropina coriénica humana beta y fosfatasa
alcalina placentaria. Sin embargo, la sinaptofisina se expresa en los tumores del
parénquima pineal de diferenciacion intermedia, y la positividad del marcador neuronal
no esta relacionada con el grado histologico, la mitosis, el indice de proliferacion o
el prondstico. El tratamiento estandar para los tumores del parénquima pineal es la
radiacion. La cirugia es otra opcion de tratamiento posible; sin embargo, tiene una tasa de
mortalidad del 5% al 10%, e incluso después de la extirpaciébn completa del tumor,
muchos pacientes presentan recidivas (4). Por lo tanto, a menudo se sugiere la
radiacion adyuvante o la quimioterapia, o una combinacién de ambas, con el
objetivo de mejorar la supervivencia. Por lo tanto, también es fundamental un

seguimiento adecuado y estrecho (4)(16).

Los pineocitomas son neoplasias del parénquima pineal de grado I/l de
crecimiento lento derivadas del epitelio pineal. Son tumores caracterizados por

células maduras bien diferenciadas y dispuestas en laminas que son practicamente
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indiscernibles del parénquima pineal sano. Son tumores circunscritos y no
encapsulados que pueden permanecer localmente confinados. Los
pineocitomas pueden surgir a cualquier edad, pero son mas frecuentes en
adultos de 30 a 60 afios (4).

En la RM, los pinocitomas aparecen como masas hiperintensas, redondas o

lobuladas.

Los pineocitomas pequefios no suelen inducir sintomas, pero si son de grandes
dimensiones, pueden inducir hidrocefalia obstructiva y sindrome de Parinaud,
definido como paralisis de la mirada hacia arriba, disociacion pupilar luz-cerca y
nistagmo de retraccion de convergencia. Las tasas de supervivencia a cinco y
veinte afnos son, respectivamente, del 100% y del 76%. En el caso de los
pineocitomas, la radiocirugia estereotactica parece ser muy eficaz como
tratamiento primario, por lo que la radiocirugia estereotactica por si sola puede

considerarse un tratamiento clinico adecuado para los pineocitomas (4).

Como se informé anteriormente, los tumores de células del parénquima pineal
también incluyen los pineoblastomas, neoplasias agresivas de grado IV
derivadas del neuroectodermo primitivo. Representan el 40% de los canceres del
parénquima pineal. Los pineoblastomas son tumores embrionarios indiferenciados
clasificados como tumores del neuroectodermo primitivo. Al igual que otros
tumores neuroectodérmicos primitivos, los pineoblastomas son extremadamente
agresivos y presentan un mal prondstico y un comportamiento clinico agresivo
debido a la frecuente invasion de la estructura adyacente y a la diseminacion del
LCR, con tasas de supervivencia a los cinco afios de <60%. La mayor incidencia
se da en la infancia, especialmente en nifios menores de 2 afios, donde los
pineoblastomas pueden presentarse en combinacion con retinoblastomas. Los
casos en adultos son muy raros, y por esta razén, actualmente se dispone de
datos limitados para el esfuerzo de desarrollar un curso de manejo estandar

para las enfermedades. Los pineoblastomas son tumores malignos no
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encapsulados que, lamentablemente, pueden reaparecer con frecuencia y también
diseminarse por el eje craneoespinal, ademas de presentar metastasis en todo el
cuerpo, como en los huesos calvarios, las vértebras, los pulmones, el peritoneo,

la mandibula y la pelvis(4).

Los pineoblastomas estan compuestos por células pineales indiferenciadas o
inmaduras. La sinaptofisina y la cromogranina son marcadores de tumores
neuroendocrinos primitivos que pueden expresarse en los pineoblastomas y ser
detectables en el suero o el LCR. Los antecedentes moleculares del
pineoblastoma no se conocen con claridad. Sin embargo, estudios recientes han
demostrado que los genes DICER1 y DROSHA, implicados en la desregulacion
del microARN, son fundamentales en la carcinogénesis del pineoblastoma (4).

La reseccion quirdrgica agresiva es el tratamiento de primera linea contra el
pineoblastoma. En particular, la radioterapia después de la reseccién ayuda a
aumentar la supervivencia de los pacientes. Al igual que en otros tumores de la
glandula pineal, la terapia combinada parece ser un enfoque eficaz. Un informe
de la International Gamma Knife Research Foundation describi6 tasas de control
local actuarial y de supervivencia tras la radiocirugia estereotactica de
pineoblastomas del 27% y del 48% a los 5 afios. Recientemente, Jing et al.
evaluaron a 213 pacientes adultos con pineoblastomas y observaron que los
pacientes jovenes, especialmente los que no recibian radioterapia durante su
tratamiento inicial, solian tener resultados extremadamente pobres. Este estudio
sugiri6 que la radioterapia de haz no mejora la supervivencia general de los
pacientes. Ademas, los tumores que invaden el tejido cercano a la glandula
pineal son mas agresivos que los tumores confinados en la glandula pineal, lo
gue aumenta el riesgo de muerte de los pacientes unas tres veces. Jing et al.
también informaron de que, por cada aumento de 1 mm en el tamafio del tumor, el
riesgo de muerte se reduce en un 4%, por lo que el tamafo del tumor no puede

considerarse un factor prondéstico (4).
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Los tumores papilares pineales son neoplasias neuroepiteliales infrecuentes de
gradoll o lll de la OMS. Entre ellos, se ha encontrado que el 68% recurren en un
seguimiento medio de 4,2 afios (con tasas de supervivencia global del 73% a los
5 afios y del 58% a los 10 afos), y en una poblacion pediatrica, el 47% de los
tumores papilares de la glandula pineal recidivaron en un seguimiento medio de
6,5 anos. La edad de los pacientes que presentan tumores papilares pineales es
de 15 meses a 67 afios y hay una prevalencia femenina leve. El principal
sintoma reportado por los pacientes con tumores papilares pineales son las
cefaleas, que estan relacionadas con la hidrocefalia obstructiva. Los tumores
papilares pineales en la RMN aparecen como masas parcialmente quisticas con

hidrocefalia obstructiva (4).

Los tumores papilares pineales muestran algunas caracteristicas morfoldgicas papilares
formando rosetas y pseudorosetas ependimarias. Las células en roseta tienen
procesos gruesos que se apoyan en el colageno de los vasos sanguineos
adyacentes. El tejido conectivo vascular presenta varias capas de células con
un patron de crecimiento cuboidal o columnar similar al epitelial. Estas células
muestran pequefias nucleos redondos/ovalados, cromatina punteada, pequefios
nucleolos y citoplasma eosinoéfilo con bordes celulares definidos. Las figuras
mitéticas son infrecuentes, mientras que la necrosis suele estar presente. Es
importante subrayar que los tumores papilares pineales presentan una amplia
variabilidad morfoldgica. Aparte de las estructuras papilares caracteristicas, los
tumores papilares tienen rasgos morfolégicos comunes con otros tumores de tipo
papilar que se presentan en la region pineal, como las neoplasias del parénquima
pineal, los papilomas del plexo coroideo, los ependimomas papilares, los
carcinomas papilares metastasicos, los meningiomas papilares y los tumores de
células germinales, lo que complica el diagndéstico clinico. Estos tumores
pineales suelen presentar una mayor actividad proliferativa (indice de

proliferacion Ki67/MIB1), lo que se correlaciona con un peor prondstico.
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Inmunohistoquimicamente, los tumores papilares también son positivos para
S100, CAM 5.2 y prealbumina. Los tumores papilares pineales suelen mostrar
reactividad para la enolasa especifica de la neurona, pero no presentan
proteinas de neurofilamentos, caracteristicas interesantes de los tumores
papilares que pueden ayudar a diferenciarlos de los tumores del parénquima pineal
con diferenciacion intermedia, mientras que la MAP -2 se utiliza para diferenciarlos
de los papilomas del plexo coroideo en el diagnostico. Los tumores papilares
pineales suelen recidivar, y la radioterapia suele ser eficaz. Tanto la radioterapia
como la quimioterapia se utilizan en el tratamiento inicial del tumor y en los casos
de recidiva después de la reseccion total macroscopica; sin embargo, en realidad no
se conoce el tratamiento adyuvante Optimo. La radiocirugia estereotactica parece
ser eficaz contra los tumores papilares pineales, pero también se observa una
alta tasa de recidiva local después de este tratamiento. La recidiva puede

tratarse con seguridad y éxito repitiendo la radiocirugia estereotactica (4).

Tumores del parénquima pineal de diferenciacion intermedia
Los tumores del parénquima pineal de diferenciacién intermedia son tumores poco

frecuentes que surgen del parénquima pineal y que presentan caracteristicas
entre las de los pineocitomas y los pineoblastomas. Los tumores del parénquima
pineal de diferenciacion intermedia pueden aparecer en todas las edades. Aparecen
con mayor frecuencia en mujeres, adolescentes y pacientes de mediana edad. Los
tumores del parénquima pineal de diferenciacion intermedia a menudo se
consideran no una sola enfermedad, sino un espectro de tumores del
parénquima pineal de grado Il y Ill, lo que explica la enorme variacion en el
comportamiento de estos tumores. Aungue los criterios de clasificacion para
diferenciar los tumores del parénquima pineal de diferenciacion intermedia de los
grados Il y Ill no se han establecido realmente, la clasificacion de la OMS de 2007 de
los tumores del sistema nervioso central considera como predictores de resultados tanto
la actividad proliferativa como la inmunoreactividad para la proteina del

neurofilamento. Asi, los tumores del paréngquima pineal de grado Il de la OMS de
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diferenciacion intermedia pueden presentarse como lobulados o difusos con una
mayor expresion de neurofilamentos, de 0 a 5 mitosis por 10 campos de alta
potencia y con indices moderados de etiquetado de MIB1 que van del 3% al 10%.
Los tumores del parénquima pineal de diferenciacion intermedia muestran una
celularidad moderada, nucleos atipicos de leves a moderados y mitosis de bajas
a moderadas. Choque- Velasquez et al. informaron que, en la RM, los tumores
del parénquima pineal de diferenciacion intermedia tienden a aparecer como
lesiones isointensas en T1WI y masas hipointensas en T2WI, con algunos
componentes quisticos, y un realce de contraste completo. También pueden
observarse mdltiples elementos quisticos. Las calcificaciones pineales pueden
estar engullidas o desplazadas periféricamente por la masa. Estos tumores
presentan expresion positiva para sinaptofisina, neurofilamento, cromogranina A y

antigeno S renal (4).

Los tumores del parénquima pineal de diferenciacion intermedia pueden clasificarse
morfolégicamente en: 1. lesiones lobuladas de tipo endocrino y altamente
vasculares; 2. aquellos con patrones de crecimiento difuso, similares a los
oligodendrogliomaneurocitomas; y 3. los de tipo transicional, con éareas de
patrones de crecimiento lobulados y difusos, correlacionados con areas de
rosetas pineocitomatosas. Recientemente, Wu et al. informaron de que el CD24 y
el PRAME pueden ser nuevos marcadores Uutiles para la clasificacion y la
evaluacion pronostica de los tumores del parénquima pineal de diferenciacion
intermedia y, por tanto, Utiles para la toma de decisiones terapéuticas. Todavia no se
ha encontrado el mejor tratamiento para los tumores del parénquima pineal de
diferenciacion intermedia, en parte debido al escaso numero de casos registrados.
La extirpacion quirdrgica maxima del tumor es el tratamiento Optimo en la
practica para los tumores del parénquima pineal de diferenciacion intermedia.
Sin embargo, incluso después de la extirpacion quirdrgica completa del tumor,
muchos pacientes experimentan recidivas. Por ello, a menudo se recomienda la

radio o quimioterapia adyuvante, o una combinacién de ambas, para mejorar la
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supervivencia de los pacientes. Un informe de la International Gamma Knife
Research Foundation describio tasas actuariales de control local y supervivencia
tras la radiocirugia estereotactica en tumores del parénquima pineal de

diferenciacion intermedia del 50% y el 56%, respectivamente, a los 5 afios (4).

Otras masas pineales neoplasicas y no neoplasicas

Los quistes pineales no neoplasicos se observan con frecuencia tanto en las
resonancias magnéticas como en los estudios de autopsia, y la prevalencia de
los quistes pineales benignos oscila entre el 0,6% y el 23% en la poblacion
general. Los quistes pineales, que suelen considerarse anatémicos normales
variaciones, estan presentes en todas las edades pero principalmente en
mujeres adultas en la cuarta década de la vida. Los quistes sintomaticos son
mas frecuentes entre las mujeres jévenes (4).

En nuestra opinion, es importante al menos introducir los quistes pineales
porque son masas pineales no neoplasicas relativamente frecuentes en la
poblaciébn general, y un grupo heterogéneo de tumores, como los
pineoblastomas, los astrocitomas, los meningiomas y los pineocitomas, pueden
presentar una naturaleza quistica en la RM, sin mostrar hemorragia dentro de
las masas. Los quistes pineales presentan una capa glial interna, una capa
media de tejido pineal y una capsula fibrosa externa. En la RM, los quistes
pineales benignos aparecen como areas redondas u ovoides de sefial anormal

en la region pineal (4).

Barboriak et al. realizaron un estudio de seguimiento con IRM y, curiosamente,
observaron que los quistes pineales suelen permanecer estables. So6lo unos
pocos casos de quistes pineales pueden agrandarse, por lo que tienen
importancia neuroldgica. Los quistes grandes suelen ejercer un efecto de masa
sobre el acueducto cerebral, rodeando las estructuras venosas y el mesencéfalo
dorsal. Los sintomas mas reportados, correlacionados con la compresion de las

estructuras circundantes, son cefaleas, vértigo, alteraciones visuales vy
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oculomotoras, e hidrocefalia obstructiva. En la practica, no existen indicaciones
terapéuticas aceptadas ni criterios de intervencion y/o seguimiento. Sin embargo,
s6lo unos pocos pacientes con quistes pineales requieren tratamiento. De hecho,
como se ha informado anteriormente, los quistes pineales no suelen tener

implicaciones clinicas y son asintomaticos (1).

Choque-Velasquez et al. informaron en su reciente serie de casos que los quistes
pineales tratados quirargicamente representan una enfermedad progresiva con
hidrocefalia aguda o progresiva en la etapa final. Los autores también sugirieron
gue las mujeres jovenes con un estado hormonal sexual activo (de mas de 10
afos de edad) constituyen el grupo de pacientes con mayor riesgo de progresion
del quiste pineal (4).

El diagnostico de los tumores pineales se basa fundamentalmente en tres
meétodos: 1. Imagenoldgicos, 2. Marcadores tumorales y 3. Analisis de liquido
cefalorraquideo (LCR) (9).

Dentro de los estudios imagenolégicos, la resonancia magnética (RMN) ha
desplazado completamente a la tomografia axial computarizada (TAC), debido a
los diferentes planos sobre todo sagital, en que podemos ver el tumor y sobre
todo las relaciones con las estructuras vecinas. La TAC nos da informacion de
si la lesion esta calcificada y la hiperdensidad tras inyeccion de contaste si capta
el mismo. La RMN permite predecir, aunque no da la certeza del tipo histolégico

y la planeacion del tipo de abordaje mas adecuado a realizar (9).

Sin embargo, tener en cuenta que al primer contacto con el paciente el examen
realizado es una TAC de encéfalo deberia tenerse en cuenta que las
calcificaciones en la region pineal son normales en pacientes mayores de 6 afos,
toda lesion antes de esta edad deberia ser estudiada a descartar tumoracion
(17).
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Los marcadores tumorales que se realizan son tres: La alfafetoproteina (AFP)
que esta elevada en los tumores del seno endodérmico, la gonadotropina
coriénica humana (GCH) que esta elevada en la coriocarcinoma y la fosfatasa
alcalina placentaria (FAP) estd elevada en los germinomas, carcinomas

embrionarios, tumores del seno endodérmico (9).

El analisis del LCR que permite visualizar células tumorales en los germinomas
fundamentalmente, ademas de realizar marcadores tumorales en el mismo
(9)(14)(18).

El tratamiento para los tumores de la region pineal va a depender de los
hallazgos, el cuadro clinico inicial de los pacientes con tumores de la region
antes mencionada es de hipertension endocraneana secundaria a hidrocefalia,
por lo que es lo primero a tratarse, la recomendacion es realizacion de
tercerventriculostomia endoscépica para evitar la colocacion de sistema de
derivacion ventriculoperitoneal ya que los tumores como los germinomas pueden
dar metastasis y se podria sembrar en abdomen, ademas que en el mismo
tiempo quirdrgico se tomaria muestra de biopsia y liquido cefalorraquideo,
incluso se habla de en un tiempo inicial colocacion de ventriculostomia externa.
En caso de que los marcadores tumorales sean positivos tanto en liquido
cefalorraquideo como sanguineos se evitara el tratamiento quirdrgico y se
pasara a tratamiento oncoldgico con quimioterapia y radioterapia dependiendo
del diagnéstico (4)(18)(19)(20).

La presencia de lesiones en tdndem o bifocales de apariencia clasica en las
regiones pineal y supraselar, aun sin elevacion de marcadores tumorales, se
considera diagndstica de germinoma y generalmente no hay necesidad de
diagnastico tisular (20).
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En los casos en los que no se logro llegar a un diagndstico por marcadores
tumorales o biopsia tomada por via endoscopica se procedera a intervencion
neuroquirdrgica abierta sea para toma de biopsia o reseccion de lesion parcial o
completa (18)(20).

Aunque existen multiples opciones de abordaje, en cirugia abierta son dos los
usados con mayor frecuencia para alcanzar la region pineal: el abordaje
infratentorial supracerebeloso y el occipital transtentorial. Otros abordajes en
discusion son la via interhemisférica posterior parietal y la via transcallosa
interhemisférica posterior. La eleccion del abordaje va a depender del objetivo

de la cirugia, la comodidad y la familiaridad del cirujano (20).
Espacio incisural posterior

Las lesiones en el espacio incisural posterior incluyen los tumores pineales,
meningiomas que emergen en la union falcotentorial y desde la tela coroidea del
velum interpositium y el atrio, gliomas del esplenio, pulvinal, placa cuadrigeminal
y cerebelo; aneurismas de la vena de Galeno, malformaciones arteriovenosas

que involucran el I6bulo occipital medio y el cerebelo superior (21).

Las lesiones en el espacio incisural posterior pueden abordarse desde arriba del
tentorio a lo largo de la superficie medial del l6bulo occipital utilizando un
abordaje transtentorial occipital, a través de la seccion posterior del ventriculo
lateral utilizando un abordaje transventricular posterior y a través del cuerpo
calloso utilizando un abordaje transcalloso interhemisférico posterior, 0o desde
debajo del tentorio a través del espacio supracerebeloso utilizando un abordaje
supracerebeloso infratentorial. Los abordajes supracerebeloso infratentorial y
transtentorial occipital, que se seleccionan con mayor frecuencia para tumores
de la region pineal, pueden combinarse con la incisién del tentorio lateral al seno
recto y con menor frecuencia con la division del tentorio y el seno transverso.
Una rama tentorial de la Arteria cerebral posterior (ACP) o arterial cerebelosa
superior (ACS) pueden entrar en la duramadre lateral al seno recto. Los senos
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Venosos se encuentran mas a menudo en la parte posterior que en la anterior
del tentorio. Se puede extirpar parte del tentorio en la reseccion de tumores que

emergen de €l o que lo invaden (21).

El abordaje supracerebeloso infratentorial puede seleccionarse para las lesiones
en la region pineal situada por debajo de la vena de Galeno y sus principales
tributarias. Este abordaje es el mas adecuado para los tumores en la linea
media que crecen hacia la mitad inferior del espacio incisural posterior,
desplazando la placa cuadrigeminal y el apex de la superficie cerebelosa
tentorial. El abordaje transtentorial occipital se prefiere para las lesiones
centradas en o por encima del borde tentorial, en especial si se encuentran
sobre la vena de Galeno. Este ultimo abordaje también puede brindar un mejor
angulo de acceso para algunas lesiones que involucren a la mitad ipsilateral de
la fisura cerebelomesencefélica y la seccién posterior de la cisterna ambiens,
aunque pueden ubicarse por debajo del nivel de la vena de Galeno. El abordaje
transcalloso posterior, en el que se divide el esplenio, solo se utilizaria si la
lesion parece emerger en el esplenio sobre la vena de Galeno y se extiende al
espacio incisural posterior. El abordaje transventricular posterior proporciona
una exposicion adecuada del atrio y la porcion posterior del cuerpo del ventriculo
lateral y seria el abordaje preferido para un tumor que involucre al espacio
incisural posterior si el tumor se extiende hacia el pulvinar o involucra al atrio o al
glomus del plexo coroideo. El abordaje preferible al ventriculo es a través del
I6bulo parietal superior, aunque también se ha recomendado el aborda a la
regiobn pineal a través de la incision cortical en la circunvoluciéon temporal

superior y dirigida a través del atrio (21).

Abordaje supracerebeloso infratentorial

El primero en describir el abordaje supracerebeloso infratentorial fue Sir Victor
Horsley en 1910.1 Posteriormente Krause describe el mismo abordaje y reporta
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el primer éxito quirdrgico en reseccion de lesiones pineales, en el afio 1913. El
abordaje transcalloso interparietal publicado por Dandy en 1921 reportando 10
casos ha sido el elegido por varias décadas. A partir de los afios 70 el
advenimiento de la técnica microquirargica ha mejorado los resultados. Es
finamente Stein en 1971 quien describe el abordaje de Krause con la técnica

microquirdrgica (22).

La posicion ideal del paciente para el abordaje supracerebeloso infratentorial es
la posicion semisentada, ya que el cerebelo cae por accion de la gravedad y la
retraccidn necesaria para abrir el espacio supracerebeloso es minima o incluso
innecesaria; por el contrario, el riesgo de embolismo aéreo es alto y la posicién
del cirujano cansada por permanecer sentado y tener los brazos en alto. La
alternativa es la posicion en decubito prono en «concorde» con la cabeza
flexionada y girada hacia el hombro contrario del lado ocupado por el cirujano.
Ahora el riesgo de embolismo pulmonar es menor y el cirujano estd mas cémodo,
ya que permanece de pie. La posicion puede ser mas confortable si se inclina la
mesa operatoria hacia el lado del cirujano. En posicién de decubito prono, por el
contrario, la retraccidén del cerebelo es siempre necesaria y la sangre y suero de

lavado se acumulan en el fondo del campo operatorio (19).

Se realiza una incision cutanea en linea media amplia desde lambda hasta la
espinosa de C6. Se sigue la diseccion por el plano avascular que marca el
ligamento nucal a lo largo de la linea media y se separan en bloque hacia los
lados el pericraneo y los musculos sujetdndolos con separadores autoestaticos
(19).
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Idealmente, la craneotomia debe exponer parcial o totalmente la prensa de
Herdfilo y parte de ambos senos transversos por arriba para facilitar el abordaje
supracerebeloso, por lo que la ubicacién de los agujeros de trépano mas
craneales debe ser cuidadosa. La linea que une los puntos craneales inién y
asterion marca el borde superior del seno transverso, por lo que los trépanos se
colocaran por encima de la misma. Caudalmente, se completa una craneotomia
de forma cuadrangular sin necesidad de alcanzar el agujero magno. El paso del
craneotomo sobre los senos y la maniobra de despegar el hueso de los mismos
puede ser peligrosa si hay adherencias entre el hueso y la duramadre, lo que
sucede en pacientes de edad. En este caso la alternativa es una linea de
craneotomia segura por debajo de los senos transversos, que se completa
cranealmente con fresado del hueso necesario hasta ajustarla al maximo a los

mismos (19).

La duramadre se abre en forma de V, pero sin llegar al borde inferior de la
craneotomia, para evitar que el cerebelo se hernie sobre el borde 6éseo.
Cualquier sangrado de los senos se controla con coagulacién bipolar delicada o
material hemostéatico. La duramadre se retrae cranealmente sobre los senos y
se sujeta con puntos de traccion, evitando en todo caso cualquier presion
excesiva sobre los senos venosos que dificulte el retorno venoso por los mismos
(19).

La primera maniobra es soltar el cerebelo de las venas puente que van desde la
superficie tentorial del cerebelo al tentorio, especialmente de la vermiana
posterior y de cualquiera otra que exista. De esta forma el cerebelo cae y se va
progresando hacia el espacio incisural tentorial posterior por un corredor que
ofrece una vision que ha sido comparada por algunos autores con un «efecto

catedral», por la particular curvatura del tentorio. El espacio incisural posterior
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por encima del culmen del vermis esta ocupado habitualmente por una densa y
tupida aracnoides muy blanca y brillante que debe soltarse de los bordes del
tentorio y que oculta el primer plano de la regidén que corresponde a las venas.
Identificadas las venas, solo la vena precentral y/o la vena vermiana superior
pueden seccionarse sin consecuencias para el paciente, lo que facilita completar
la apertura del espacio supracerebeloso y permite visualizar sin obstaculos la
glandula pineal. Se trata de venas de calibre variable, impar y medias, que van
desde la cisura cerebelo-mesencefalica a la vena de Galeno, por delante del
culmen y por detras de la glandula pineal. La separacion de las venas permite la
identificacion anatomica de la glandula pineal, mientras que la apertura de la
cisura cerebelomesencefélica permite la exploracion del tectum. Cuando se ha
resecado la pineal se entra facilmente en el tercer ventriculo, siendo visible su
techo, donde se identifican la tela coroidea y los plexos coroideos, dada la

orientacion del acceso quirargico (19).

Si el objetivo es una lesiébn de linea media alta se sigue el corredor
supracerebeloso infratentorial medial, que permite acceder a la parte inferior del
rodete del cuerpo calloso, region pineal y tubérculos cuadrigéminos superiores.
Se abre la cisura cerebelomesencefalica por delante del vermis y se retrae el
mismo caudalmente, con lo que se expone anatomicamente la region y la lesion.
Si se trata de un tumor de la regidén pineal se separan lateralmente del mismo
las venas paramediales y se procede a su vaciado intracapsular con aspirador
ultrasénico para posteriormente extirpar la capsula una vez se va soltando de
sus adherencias. Cuando se termina la reseccion del tumor se entra en la parte
posterior del tercer ventriculo y, dada la direccion del abordaje, se visualiza
habitualmente el techo del mismo, con la tela coroidea medialmente y a ambos
lados los pilares posteriores del férnix. Con un angulo de vision mas horizontal
puede visualizarse la pared anterior del tercer ventriculo, con los pilares

anteriores del fornix enmarcando los agujeros de Monro y la comisura anterior.
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Para la reseccion de la cipsula del tumor en sus porciones laterales puede ser
necesaria la remocion de una porcion del tentorio ampliando asi el agujero
tentorial. Cuando se quiere exponer una lesion de la regién tectal o del
pedunculo cerebeloso superior debe abrirse mas ampliamente la cisura
cerebelomesencefélica por el corredor supracerebeloso infratentorial paramedial
correspondiente al lado de la lesibn. Ahora se abre Ila cisura
cerebelomesencefalica por delante del Iébulo cuadrangular del cerebelo,
aplicando el separador sobre el mismo. Para lograrlo se seccionan las
adherencias aracnoideas, mientras que las arterias de la zona se apartan hacia
arriba las procedentes de la arteria cerebral superior y hacia abajo las
procedentes de la arteria cerebelosa superior. Este corredor paramedial expone
el rodete del cuerpo calloso, region pineal y tectum con los tubérculos
cuadrigéminos superiores e inferiores y, en el fondo de la cisura, el nervio

troclear y mas abajo el pedunculo cerebeloso superior (19).

La duramadre se cierra herméticamente de forma directa o con la ayuda de un
injerto autdlogo o heterélogo. El hueso se repone y se sujeta con miniplacas o
fijadores craneales. El plano muscular y aponeurético se cierra con puntos

reabsorbibles sueltos en una o varias capas (19).

El abordaje supracerebeloso infratentorial es anatémico y seguro. La seccién de
las venas puente entre el cerebelo y el tentorio, vena vermiana superior y vena
precentral no produce habitualmente problemas neuroldgicos, aunque han sido
excepcionalmente descritos dada la gran variabilidad anatémica del drenaje
venoso. Los senos transversos son también asimétricos y en algun caso puede
haber uno de ellos de muy escaso calibre. Esto puede ser relevante en caso de
lesion accidental o de la necesidad de la seccion de uno de ellos. En la fase
venosa de las angiografias o de los estudios de resonancia nuclear magnética

vascular es posible valorar el calibre y flujo relativo de los senos transversos (19).
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Comparacion de los abordajes occipital transtentorial y supracerebeloso infratentorial

En el examen del espacio incisural posterior, comparamos las variantes de linea
media y para mediana del abordaje supracerebeloso infratentorial y el abordaje
occipital transtentorial. El abordaje supracerebeloso infratentorial de linea media
se dirige hacia arriba de manera pronunciada sobre el apex del vermis donde el
gran complejo de venas que desembocan en la vena de Galeno y en especial la
vena de la fisura cerebelomesencefalica, bloquea el acceso a la region pineal. El
complejo venoso puede ser desplazado con delicadeza para exponer la zona
inferior del esplenio la glandula pineal y el coliculo superior, pero el 4pex vermiano
prominente que forma el labio posterior de la fisura cerebelomesencefalica limita la
exposicion por debajo del nivel del coliculo superior. En la variante paramediana
del abordaje supracerebeloso infratentorial, la retraccion se avanza por encima del
hemisferio lateral del vermis. Este abordaje no se dirige hacia arriba de manera
tan pronunciada como el abordaje sobre el apex vermiano y proporciona acceso a
la region pineal, la zona inferior del esplenio y también brinda un mayor acceso a
la mitad ipsilateral de la fisura cerebelomesencefalica. Asi mismo, es posible
avanzar el abordaje a lo largo de la region lateral de la superficie cerebelosa para
exponer la seccion posterior de la cisterna ambiens. En el abordaje occipital
transtentorial, el I6bulo occipital se retrae y el tentorio se divide a lo largo del borde
del seno recto. Esto proporciona acceso al esplenio sobre la vena de Galeno vy,
con retracciéon delicada del complejo venoso en el espacio incisural posterior, se
puede ver la glandula pineal y la porcibn superior de la fisura
cerebelomesencefalica que el abordaje supracerebeloso infratentorial de la linea
media. Asi mismo, brinda una excelente ruta con el fin de llegar a la seccion
posterior de la cisterna ambiens e incluso la superficie lateral del pedunculo
cerebral en la cisterna crural. La exposicion de la region lateral de la mitad
contralateral de la cisterna cuadrigeminal es mas limitada que la que se puede

lograr con el abordaje supracerebeloso infratentorial de la linea media. Si el seno
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es pequefo y esta bien colateralizado a través del lado opuesto, los abordajes
supra e infratentorial pueden convertirse en un abordaje combinado dividiendo el

seno transversal ademas del tentorio (21)(23).
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Los tumores cerebrales en la poblacion pediétrica es una patologia de gran
relevancia por ser la segunda causa de muerte en menores de 15 afos, en este
grupo se encuentran los tumores de la region pineal que representan el 1-3% del
total de tumores cerebrales por lo que son poco estudiados lo que incide en los
escasos estudios de esta patologia a nivel nacional, creemos necesario conocer,
ampliar y reportar el abordaje diagndstico y tratamiento de los tumores antes
mencionados, por un periodo de tiempo amplio, a través de un analisis estadistico
retrospectivo en el Instituto Nacional de Pediétrica; siendo la institucién un centro

de tercer nivel y de referencia de dicha patologia.
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Los tumores de la region pineal son lesiones diversas, aproximadamente
representa el 3 al 11% de las neoplasias cerebrales pediatricas (4). El abordaje de
dicha patologia requiere distintos enfoques diagndsticos y terapéuticos, para poder
plantearse nuevos retos acerca de este tema, es necesario conocer una
casuistica real en un periodo de tiempo lo suficientemente amplio por lo que se
decidi6 estudiar los pacientes del Instituto Nacional de Pediatria ingresados con el
diagnéstico de tumor de la region pineal en el servicio de Neurocirugia en un
periodo de 20 afios, para conocer la realidad local y el comportamiento, cémo la
sintomatologia con la que debuta dicha patologia, los hallazgos imagenoldgicos, el
tipo de intervenciones, la definiciobn del manejo posterior, conocer el tratamiento
realizado en cada caso, las complicaciones que se presentaron sean secundarias
a la propias patologia o a las intervenciones quirtrgicas realizadas, ademas de la

mortalidad en este periodo.

De esta manera planteo el siguiente problema de investigacion:

¢,Cuadles son las caracteristicas clinicas, paraclinicas y quirdrgicas de los tumores
pineales, incluido su tratamiento, sus complicaciones y su tasa de mortalidad, en

los pacientes atendidos en el Instituto Nacional de Pediatria en el periodo
comprendido entre 2000 a 20207
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El manejo integral diagnostico- terapéutico quirdrgico de los tumores de la region
pineal en el Instituto Nacional de Pediatria tiene un indice de morbimortalidad,

complicaciones y pronostico similar a estadisticas internacionales.

Determinar las caracteristicas clinicas, paraclinicas y quirdrgicas de los tumores

pineales en el Instituto Nacional de Pediatria.

e Identificar las caracteristicas demogréficas de presentacion de tumores
pineales

e Conocer el cuadro clinico con el que debutaron los pacientes con tumores
pineales y sus antecedentes patoldgicos

e Analizar los marcadores tumores y relacionarlos con el diagnostico
definitivo que presentaron los pacientes del estudio.

e Determinacién de estirpe histolégica de los casos en que se realiz6 biopsia
o cirugia abierta

e Determinar los diferentes tipos de procedimientos quirargicos que se
realizaron en estos pacientes describiendo la técnica, evolucién,

complicaciones, sangrado, estancia intrahospitalaria y morbilidad.
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Estudio no experimental- retrospectivo y descriptivo.

Se disefiara una hoja de recoleccion de datos para obtener la informacion de las
variables propuestas, datos obtenidos de los expedientes clinicos de los pacientes
que ingresaron en el Servicio de Neurocirugia con diagnostico de tumor de la
region pineal en el periodo ya descrito expedientes correspondientes a los casos
de pacientes con tumores de la region pineal en el periodo de 20 afios

comprendidos entre 2000 - 2020, en el Instituto Nacional de Pediatria.

Tamanfo de la muestra:
Todos los expedientes correspondientes a los casos de pacientes con tumores de
la regidn pineal en el periodo de 20 afios comprendidos entre 2000 - 2020, en el

Instituto Nacional de Pediatria.

Definicion de Unidades de observacion:
Correspondiente a los expedientes clinicos de los pacientes identificados, archivos
de imagen y paraclinicos de registro de los pacientes con Tumores de la regién
pineal en el Instituto Nacional de Pediatria (INP).
Criterios de inclusion:
e Todos los pacientes hospitalizados en el servicio de neurocirugia del
Instituto Nacional de Pediatria con diagnéstico de tumor de la region pineal
e Menores de 18 afios

e Expediente completo
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Operacionalizacion de las variables

Variable Tipo Escala Medicion Unidad
Edad Cuantitativo | Numérico Promedio + | Aflos
SD
Género Cualitativo | Nominal Frecuencia | Femenino
dicotomica | (%) Masculino

Manifestaciones | Cualitativo | Nominal Frecuencia | Sindrome de

clinicas Polinbmico | (%) Parinaud
Sindrome de
hipertension
endocraneana
Sindrome
diencefélico
Defectos visuales
Sintomas
enddécrinos

Antecedentes Cualitativo | Nominal Frecuencia | Enfermedades

patolégicos Polinbmico | (%) metabdlicas

personales Enfermedades
psiquiatricas

Hidrocefalia Cualitativo | Nominal Frecuencia | Si

dicotomica | (%) No

Signos Cualitativo | Nominal Frecuencia | Edema

imagenologicos polindbmico | (%) transpendimario

de hidrocefalia indice de
EVANS >30

Tratamiento de | Cualitativo | Nominal Frecuencia | Tercer

hidrocefalia polinémico | (%) ventriculostomia
endoscopica
Sistema de
derivacion
ventriculoperitoneal

Marcadores

tumorales

Liquido

cefalorraquideo

Alfa feto Cualitativo | Nominal Frecuencia | Positivo

proteina (AFP) dicotébmica | (%) Negativo

Gonadotropina | Cualitativo | Nominal Frecuencia | Positivo

Coribnica dicotébmica | (%) Negativo
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Humana —
Fraccion beta

(GBC)
Plasma
Alfa feto Cualitativo | Nominal Frecuencia | Positivo
proteina (AFP) dicotbmica | (%) Negativo
Gonadotropina | Cualitativo | Nominal Frecuencia | Positivo
Coribnica dicotbmica | (%) Negativo
Humana —
Fraccion beta
(GBC)
Estudio de LCR | Cualitativo | Nominal Frecuencia | Positivo
polinbmica | (%) Negativo
No se realizo
Resonancia de | Cualitativo | Nominal Frecuencia |<5cm
encéfalo polindbmica | (%) 5-10cm
>10 cm
Diagnostico Cualitativo | Nominal Frecuencia | Tumor de células
histopatolégico polinbmica | (%) germinales
Tumor de células
pineales
Otros tipos de
tumores
Tratamiento Cualitativo | Nominal Frecuencia | Abordaje
neuroquirdrgico polindbmica | (%) supracerebeloso
infratentorial de
Krausse
Abordaje
supratentorial
infraoccipital
Grado de Cualitativo | Nominal Frecuencia | Biopsia
reseccion polindbmica | (%) Parcial
Total
Tiempo Cuantitativo | Numérico Promedio = | Minutos
quirdrgico SD
Sangrado Cuantitativo | Numérico Promedio = | Mililitros
durante el SD
abordaje
Tratamiento Cualitativo | Nominal Frecuencia | Quimioterapia
oncoldgico polindbmica | (%) Radioterapia

complementario
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Se realiz6 un analisis descriptivo de las caracteristicas demogréficas de la
poblacion y de cada uno de los parametros en funcion de la operacionalizacion de
las variables. El analisis de variables cuantitativas se describe con medidas de
tendencia central y medidas de dispersion segun corresponde. El andlisis de
variables cualitativas se realizar4 mediante frecuencias absolutas y relativas.

Se realiz6 una base de datos de Excel 2016 complemento de la base de datos del
sistema Spss 27.0 en la que se recolectaron los datos y los resultados son

resumidos y mostrados en tablas y graficos.
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RESULTADOS Y DISCUSION

RESULTADOS

Se debe recalcar que el Instituto estd en un proceso de digitalizacion de
expedientes clinicos lo que impidid la recoleccion de los expedientes clinicos
fisicos de los afios 2000 al 2020. Por lo que la casuistica presentada es de 10
afnos del 2010 al 2020

Al servicio de neurocirugia ingresaron 26 pacientes con el diagndstico de tumor de
la region pineal entre el afio 2010 al 2020, de los cuales 21 (80%) fueron hombres
y 5 (20%) mujeres (Grafico 1). Los pacientes estudiados son nifios en edades
comprendidas entre 3 y 17afios, siendo la mayoria de 12 afios (moda), promedio
de 11 afios, y mediana de 12 afios que fueron atendidos por el servicio de
Neurocirugia Pediatrica en el Instituto Nacional de Pediatria de la Ciudad de
Méjico entre el 2010 al 2020(Tabla 1).

1. Hombres

Hl m2

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES
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GRAFICO 1. GENERO DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE LESION DE LA
REGION PINEAL EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS
ANOS 2010 Y 2020

TABLA 1. EDAD DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE LESION DE LA
REGION PINEAL EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS
ANOS 2010 Y 2020

GRUPO DE EDAD NUMERO DE PACIENTES FRECUENCIA

3-7 3 12%
8-12 13 50%
13 -17 10 38%
Total 26 100%

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

El sintoma con el que el 92% de los pacientes debutan es la cefalea seguido de
vomito en el 65% de los pacientes, diplopia en el 42%, nausea en el 7% de los
pacientes, Parinaud y lesién del VI par craneal en conjunto 36% de los mismos, 15%

con dificultad para la marcha, 11% pérdida de peso, 7% somnolencia.

TABLA 2. SIGNOS Y SINTOMAS CON LOS QUE DEBUTAN LOS PACIENTES
CON DIAGNOSTICO DE LESION DE LA REGION PINEAL EN EL INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS ANOS 2010 Y 2020

SIGNOS Y SINTOMAS NUMERO DE PACIENTES FRECUENCIA

Cefalea 24 92%
Vémito 17 65%
Diplopia 11 42%
Nausea 26%
Parinaud 19%
Lesién del VI par 19%
Dificultad para la marcha 15%
Pérdida de peso 11%
Somnolencia 7%
Otros 23%

N W s 01 O1 N

40



FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

En la variable de Hidrocefalia se puede apreciar que en su mayoria 25 de 26
pacientes presentaron hidrocefalia, es decir un 96.2% (25/26) (Tabla 3).

TABLA 3. HIDROCEFALIA EN LOS PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE
LESION DE LA REGION PINEAL EN EL INSTITUTO NACIONAL DE
PEDIATRIA ENTRE LOS ANOS 2010 Y 2020

HIDROCEFALIA NUMERO DE PACIENTES FRECUENCIA

S| PRESENTA 25 96%
NO PRESENTA 1 4%

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

El indice de Evans se midid en 15 pacientes de 25 pacientes que tuvieron
hidrocefalia por la ausencia de tomografia de encéfalo en el sistema o el
procedimiento fue realizado fuera de la institucion. El valor numérico continuo
registrado del indice de Evans, se puede apreciar que en la muestra de pacientes
el valor promedio del indice es de 0.4 con una desviacion estandar de 0.05, el
andlisis de normalidad de la distribucién de datos del indice de Evans resultd
significativa (p<0.01), lo que nos dice que los datos provienen de una distribucion
no normal, reforzando el criterio de un sesgo derecho de los datos, es decir hay
tendencia a mayor acumulacién de casos con indice de Evans por debajo del valor

promedio declarado en la muestra.
Los 25 pacientes presentaron edema transpendimario.
De los 25 pacientes que presentaron hidrocefalia se trataron a través de

colocacion de sistema de derivacion ventriculoperitoneal 18 pacientes (72%) y se

realizé tercer ventriculostomia endoscoépica a 7 pacientes (28%) (Tabla 4).
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TABLA 4. TRATAMIENTO REALIZADO PARA HIDROCEFALIA EN LOS
PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE LESION DE LA REGION PINEAL EN EL
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS ANOS 2010 Y 2020

TRATAMIENTO REALIZADO NUMERO DE PACIENTES PORCENTAJE
Sistema de derivacion 18 72%
ventriculoperitoneal

Tercer ventriculostomia 7 28%

endoscoépica

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

Como complicaciones de la colocacion de sistema de derivacion
ventriculoperitoneal 5 presentaron disfuncion (28%) y 1 presento infeccion (6%).
En un paciente en el que inicialmente se realiz6 tercer ventriculostomia

endoscdpica requirid colocacién de sistema de derivacion ventriculoperitoneal.

Los marcadores tumorales estudiados fueron Alfafetoproteina (AFP) vy
Gonadotropina coridnica humana fraccién beta (BHCG) los que son valorados en
plasma sanguineo y en liquido cefalorraquideo (LCR). De un total de 26 (92%)
pacientes a 24 se les realizo estudio en plasma sanguineo, mientras que apenas

19 (73%) pacientes se estudiaron en LCR.

De los 24 pacientes estudiados en plasma sanguineo 6 (25%) pacientes
reportaron la prueba positiva 5 para alfafetoproteina y 1 para gonadotropina
coriénica humana fraccién beta. De estos 2 pacientes pasaron a tratamiento
oncoldgico sin estudios adicionales 1 positivo para AFP y otro positivo para BHCG
(Tabla 5).
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TABLA 5. RESULTADO DE ESTUDIO DE MARCADORES TUMORALES
REALIZADOS EN PLASMA SANGUINEO EN LOS PACIENTES CON
DIAGNOSTICO DE LESION DE LA REGION PINEAL EN EL INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS ANOS 2010 Y 2020

RESULTADO NUMERO DE PACIENTES  PORCENTAJE
POSITIVO 6 25%
NEGATIVO 18 75%
TOTAL 24 100%

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

De los 4 pacientes en los que se le realizo biopsia o cirugia abierta el
histopatologico reporto 2 tumores germinales mixtos, 1 teratoma inmaduro y 1
germinoma.

De los 19 pacientes estudiados los marcadores tumorales en LCR 2 (10%)
resultados positivos (Tabla 6), 1 para alfafetoproteina y 1 para gonadotropina
coriébnica humana fraccibn beta este Ultimo paso directamente a tratamiento
oncolégico mientras que el otro paciente el histopatologico reporto teratoma

inmaduro.

TABLA 6. RESULTADO DE ESTUDIO DE MARCADORES TUMORALES
REALIZADOS EN LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO EN LOS PACIENTES CON
DIAGNOSTICO DE LESION DE LA REGION PINEAL EN EL INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS ANOS 2010 Y 2020

RESULTADO NUMERO DE PACIENTES PORCENTAJE
POSITIVO 2 10%
NEGATIVO 17 90%
TOTAL 19 100%

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

El estudio de células tumorales en LCR se realizé en 5 pacientes (19%) y todos

fueron reportados como negativos para células tumorales.
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Al valorar el tamafio de la lesién valorada en la resonancia de encéfalo (RM) se lo
clasifico en 4 intervalos encontrando 11 pacientes (42%) con lesion de hasta
25mm, 14 lesiones (54%) de 26 a 40mm y 1 paciente (4%) de 41 a 70mm (Tabla
7).

TABLA 7. CLASIFICACION POR TAMANO DE LAS LESIONES EN
RESONANCIA DE ENCEFALO EN LOS PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE
LESION DE LA REGION PINEAL EN EL INSTITUTO NACIONAL DE
PEDIATRIA ENTRE LOS ANOS 2010 Y 2020

TAMANO DE TUMOR  NUMERO DE PACIENTES PORCENTAJE

HASTA 25MM 11 42%
26 A 40MM 14 54%
41 A 70MM 1 4%
TOTAL 26 100%

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

La variable de tamafio de tumor en la RM antes de la intervencién quirdrgica
registra un valor promedio y desviacion estandar de 29.5(9.08), respectivamente,
con un valor minimo de 17 y un maximo alcanzado de 60 en los 26 pacientes de la
muestra. La prueba de normalidad de Shapiro-Wilk es significativa (p<0.01) lo que
interpreta que los valores no provienen de una muestra normal y que en los casos
tienden a estar por debajo del valor promedio declarado con un sesgo positivo

como se aprecia en el grafico de distribucion de muestra.

Del total de la poblacion (26 pacientes) a 21 (81%) se le realizo un procedimiento
invasivo; de estos a 14 pacientes (54%) (Tabla) se realizé cirugia abierta con
abordaje de Kraus supracerebeloso infratentorial, en 1 (4%) de ellos se utilizd
cirugia asistida por endoscopia (4%) y en los 13 técnica microquirdrgica, a 7
pacientes se les realizo biopsia 6 se ingresé para tratamiento conjunto para
hidrocefalia realizando tercerventriculostomia endoscoépica y toma de biopsia y a

un paciente se le realizo toma de biopsia guiada por estereotaxia.
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5 pacientes pasaron a tratamiento oncologico directo 3 por hallazgos

imagenologicos y 2 con marcadores tumorales positivos una para AFP y BHCG.

TABLA 8. TRATAMIENTO INVASIVO REAIZADO EN LOS PACIENTES CON
DIAGNOSTICO DE LESION DE LA REGION PINEAL EN EL INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS ANOS 2010 Y 2020

INTERVENCION NUMERO DE PACIENTES PORCENTAJE
TTO ONCOLOGICO 5 19%
BIOPSIA 7 27%
CIRUGIA ABIERTA 14 54%
TOTAL 26 100%

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

Del total de pacientes en los que se efectuo cirugia abierta mediante abordaje de
Kraus se realiz6 una exéresis total en el 36% de estos pacientes (5), parcial (30 a
99%) en el 43% (6) y biopsia en el 21% (3) de pacientes.

TABLA 9. PORCENTAJE DE RESECCION DE LESION TUMORAL EN LOS
PACIENTES EN LOS QUE SE REALIZO CIRUGIA DE PACIENTES CON
DIAGNOSTICO DE LESION DE LA REGION PINEAL EN EL INSTITUTO
NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS ANOS 2010 Y 2020

RESECCION NUMERO DE PACIENTES PORCENTAJE
TOTAL 5 36%
PARCIAL 6 43%
BIOPSIA 3 21%
TOTAL 14 100%

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

En la variable de tiempo quirdrgico en la cirugia abierta la tabla de descriptivos
muestra que valor promedio del tiempo es de 296 minutos con una desviacion

estdndar de 72.1 minutos. La prueba de normalidad de Shapiro-Wilk es no
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significativa (p=0.204), lo que significa que el tiempo de intervencion proviene de
una distribucién normal y segun la muestra la distribucion posee un ligero sesgo
negativo que se interpreta como una mayor acumulacion relativa de intervenciones
con tiempo por arriba del valor promedio declarado.

En la variable de tiempo quirdrgico para la biopsia la tabla de descriptivos muestra
que valor promedio del tiempo es de 65 minutos con una desviacion estandar de
5.91 minutos. La prueba de normalidad de Shapiro-Wilk es significativa (p<0.01),
lo que significa que el tiempo de intervencién no proviene de una distribucion
normal y segun la muestra la distribucion toma forma de U lo que se interpretaria
que con respecto al valor promedio los tiempos de intervencibn con mayor
frecuencia pueden ser menores que mayores.

La tabla descriptiva permite apreciar los valores promedio a comparar con sus
detalles de variabilidad con respecto a la muestra y respecto a la distribucion

muestral de la media SE (error estandar).

TABLA 10. COMPARACION DE TIEMPO QUIRURGICO UTILIZADO EN LA
CIRUGIA ABIERTA Y BIOPSIA EN LOS PACIENTES EN LOS QUE SE
REALIZO INTERVENCION DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE LESION
DE LA REGION PINEAL EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE
LOS ANOS 2010 Y 2020

Grupo N Mean Median SD SE
Minutos TIEMPO CIRUGIA ABIERTA 14 296 300 72.1 19.3
TIEMPO BIOPSIA 7 65 60.0 5.91 2.23

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

Segun los resultados de la prueba de Mann-Whitney se rechaza la hipétesis nula
de igualdad de tiempos promedio, es decir la prueba es significativa (p<0.01). Se

declara que el tiempo quirdrgico en cirugia abierta es significativamente mayor.

Se realiza una comparacion entre las variables de sangrado quirdrgico en cirugia
abierta (SANGRADO QCA) y sangrado trans quirurgico en biopsia (SANGRADO
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TB). Para tal efecto se realiza una prueba T-test para contraste de medias
independientes. Empezamos por un descriptivo y un analisis de supuestos que

validen la prueba:

La siguiente tabla descriptiva muestra los valores promedio a contrastar entre las
variables de sangrado, como se puede apreciar se contrastara estadisticamente

estos valores que evidentemente muestran diferencias significativas (Tabla 11):

TABLA 11. COMPARACION DE SANGRADO TRANSQUIRURGICO EN LA
CIRUGIA ABIERTA Y BIOPSIA EN LOS PACIENTES EN LOS QUE SE
REALIZO INTERVENCION DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE LESION
DE LA REGION PINEAL EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE
LOS ANOS 2010 Y 2020

Grupo N Mean Median SD SE
Sangrado CIRUGIA ABIERTA 14 421 325 285 76.3
BIOPSIA 7 23 10.0 18.9 7.14

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

La prueba de la U de Mann-Whitney es significativa (p<0.01) y se declaran
diferencias significativas entre los promedios. La diferencia entre los promedios es
de 109 ml.

Al revisar el sistema para el diagndstico histopatoldgico encontramos que el mas
frecuente es el Germinoma que se reportan en 6 pacientes (28,6%) seguido de

Pinealoblastoma en 5 pacientes (23,8%), 2 pacientes
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TABLA 12. RESULTADO DE ESTUDIO HISTOPATOLOGICO DE LOS
PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE LESION DE LA REGION PINEAL EN EL
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS ANOS 2010 Y 2020

Diagnéstico Histopatologico Counts % of Total Cumulative %
GANGLIOCITOMA 1 4.8 % 4.8 %
GERMINOMA 6 28.6 % 33.3%
NO DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO 2 9.5% 42.9%
PINEALOBLASTOMA 5 23.8% 66.7 %
TERATOMA INMADURO 2 9.5% 76.2%
TUMOR GERMINAL MIXTO 2 9.5% 85.7 %
TUMOR NEUROGLIAL 2 9.5% 95.2%
TUMOR PAPILAR 1 4.8 % 100.0 %

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES

De 26 pacientes estudiados 4 (15%) no recibieron ningun tipo de tratamiento

coadyuvante, 18 pacientes recibieron quimioterapia y radioterapia, 3 solo

radioterapia y 1 quimioterapia.

TABLA 13. TRATAMIENTO COADYUVANTE CON QUIMIOTERAPIA Y
RADIOTERAPIA DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE LESION DE LA
REGION PINEAL EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS

ANOS 2010 Y 2020

TIPO DE NUMERO DE PACIENTES PORCENTAJE
TRATAMIENTO

COADYUVANTE

QUIMIOTERAPIA'Y 18 69%
RADIOTERAPIA

NINGUNA 4 15%
RADIOTERAPIA 3 12%
QUIMIOTERAPIA 1 4%
TOTAL 26 100%

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES
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Se compara la reduccién de tamafio tumoral con la RM inicial, realizando RM de

control a los 3 meses, 6 meses y al afio evidenciando una disminucién de tamafio

progresiva.

TABLA 14. COMPARACION DE RESONANCIAS SECUENCIALES TRAS INICIO
DE TRATAMIENTO DE PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE LESION DE LA
REGION PINEAL EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA ENTRE LOS

ANOS 2010 Y 2020

RMN RMN DE RMN DE CONTROL A RMN AL
INICIAL CONTROL 3 LOS 6 MESES ANO
MESES

Mean 28.5 14.4 9.61 6.19
Median 29.5 15.5 8 0.00
Mode 30.0 10.0 0.00 0.00
Standard 9.08 8.38 8.14 8.57
deviation
Minimum 17 0 0 0.00
Maximum 60 28 25 31.0
Shapiro-Wilk 0.842 0.948 0.916 0.764
W
Shapiro-Wilk <.001 0.294 0.055 <.001
p

FUENTE: HOJA DE RECOLECCION DE INFORMACION
AUTOR: MD. JUDY CASTANEDA GOYES
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Los tumores de la regién pineal son poco frecuentes representanl% de los
tumores cerebrales en el adulto y del 3 al 8% hay autores que reportan hasta el 11%
de tumores intracraneales en edad pediatrica (2)(4)(7)(24)(25).
En cuanto al género existe un predominio por el sexo masculino (80%) con una
relacion 4:1 hombres: mujeres que coincide con estudios realizados en India,
Espafa y Argentina (2)(24)(26).
El sintoma principal expresado por los pacientes es la cefalea en el 92% (n=24),
seguido de vomitos en el 65% (n=17) y diplopia en el 42% (n=11). En menos
casos se notaron clinicamente con signo de Parinaud en el 19% (n=5) que
coincide con pardlisis de VI Par craneal; y, en pocos casos (15%, n=4) dificultad
para la marcha, pedida de peso (11%, n=3) y somnolencia (7%, n=2).
El estudio de Navas y colaboradores (2): Tumores de la region pineal en la edad
pediatrica, presentacion de 23 casos, sefialan la presentacién mayoritaria de (el 79%
de los pacientes), nduseas y vomitos (56%) y sintomas visuales, como diplopia
secundaria, y pardlisis de pares craneales (43%); que contrasta equiparablemente
a nuestro estudio.
Al presentar el estudio de Lopez et. Al (18), Tumores de region pineal en nifios:
¢es la reseccion total necesaria? Experiencia en un centro de referencia, con una
muestra de 36 pacientes se evidencié cefalea, nauseas y vomitos en 26 pacientes
(72.2 %); sindrome de Parinaud (pardlisis de la mirada conjugada hacia arriba) en
11 (30.5 %); en cuatro pacientes (11.1%) se presentd sindrome diencefalico
(malnutricion, apariencia de alerta, alteracion autondémica); se presentaron
trastornos visuales en 16 pacientes (44.4 %), hallazgos relacionados con nuestra
muestra de estudio.
Otro estudio interesante en el que se hace hincapié a las manifestaciones clinicas
desarrollado por Arcar (27) y colaboradores, denominado: Caracteristicas clinicas
y radiolégicas de las lesiones quisticas pineales no benignas en nifios,
desarrollado en Eslovenia realizado en 143 nifios, arrojaron los siguientes
5o



resultados: Cefalea (61; 42,7%), sospecha de epilepsia (17; 11,9%), epilepsia (9;
6,3%), retraso en el desarrollo (7; 4,9%), traumatismo craneoencefalico (5; 3,5%) y
anomalias en el estado neurologico (4; 2,8%). En el examen inicial realizado por
un neurdélogo pediatrico, los nifios presentaban varios signos y sintomas clinicos
neurolégicos (cefalea 45,3%, convulsiones 18%, trastornos de coordinacién 9,4%,
vértigo 8,6%, desordenes visuales 6,5%). De los 9 nifios que informaron
alteraciones visuales, tres manifestaron visiéon doble, dos presentaron anisocoria,
uno presentd inflamacion del nervio Optico (papiledema), uno informé vision
borrosa, uno presentd paralisis del sexto par craneal y un nifio informo episodios
de amaurosis fugaz.

La sintomatologia esta relacionada con hipertension endocraneana (cefalea,
vémito, Parinaud) secundaria a hidrocefalia.

Se puede apreciar que en la mayoria de los nifios estudiados, 25 de 26 pacientes
presentaron hidrocefalia, es decir un 96.2%(25/26), que coincide con el estudio de
Navas y colaboradores (2) en el que el 95% (n=23) de los pacientes presento
hidrocefalia en el momento del ingreso; y 77% que representan al 70% de casos
del estudio de lorio-Morin et. (15): “Supervivencia después de radiocirugia
estereotactica en tumores de la region pineal”’. El indice de Evans fue en todos
mayor de 0,36, con una media de 0,4 y todos presentaron edema transpendimario.
Al valorar el tipo de tratamiento utilizado para la hidrocefalia en 18 pacientes (72%)
se coloco sistema de derivacion ventriculoperitoneal que fue mas del 50% de
pacientes que coincide con el estudio de lorio-Morin et (15) y en 7 pacientes se
realizd tercer ventriculostomia endoscopica que son el 28% de los pacientes,
estadisticas muy similares a las presentadas en este estudio.

Al ingresar a la colocacién del sistema de derivacién ventriculoperitoneal previo a
la realizacion de cirugia abierta o al realizar tercer ventriculostomia endoscoépica
se toma muestra de liquido cefalorraquideo (LCR) para estudio de marcadores
tumorales y citologia en busca de células malignas, adicionalmente se toma

muestras sanguineas para realizar marcadores.
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La utilidad de los marcadores tumorales precisa el diagnostico de tumores
germinales, tumores que mantienen caracteristicas moleculares de su origen
embrionario y que, en ocasiones, pueden expresar positividad frente a la
alfafetoproteina (AFP) y fraccién beta de la hormona gonadotrofina coridnica
(BHGC). La alfafetoproteina es una glucoproteina cuyos niveles estan elevados
de forma importante en los tumores del seno endodérmico, y también resultan
elevados, aunque en menor cuantia, en el carcinoma embrionario. Aunque, en
general, los teratomas no secretan AFP, los teratomas menos diferenciados e
inmaduros pueden producir pequefias cantidades detectables en el LCR. Los
valores de BHCG se encuentran elevados de forma significativa en la
coriocarcinoma. Por otro lado, la presencia de células gigantes
sincitiotrofoblasticas en germinomas mixtos pueden ocasionar un aumento en los
niveles de esta proteina, pero normalmente los germinomas no la producen (2). En
nuestra casuistica, el analisis de marcadores tumorales en plasma sanguineo se
realizd en 94% de pacientes (n=24), mientras que el 6% (n=2) no se realizaron. De
los testeados, fueron positivos el 25% (n=6) y negativos en el grupo mayoritario
(75%, n=18). Los resultados positivos fueron 5 casos para alfafetoproteina y 1
caso para BHCG. De los 5 casos de alfafetoproteina, 4 casos se intervinieron
quirdrgicamente y un caso paso a tratamiento oncoldgico. Los resultados de
patologia de los 4 casos de alfafetoproteina intervenidos quirdrgicamente fueron 2
casos de germinoma inmaduro, un caso de teratoma inmaduro y 1 caso de
germinoma. En cuanto a los resultados de los marcadores tumorales en LCR, el
estudio evidencio que el 73% (n=19) se realizaron este estudio y el 27% (n=7) no
se los realizo. De los pacientes testeados, solo 2 casos 10% resultaron positivos,
uno para AFP y otra para BHGC; el primero reporto luego de estudio
histopatolégico teratoma inmaduro y el segundo caso paso a tratamiento
oncoldgico. Contrastamos nuestro estudio con una serie 50 casos presentada por
Ramiro Hernandez (28), en la que se realizo estudio de marcadores tumorales en

LCR y/o sangre en 17 pacientes (34%) y solo hubo positividad en 4 casos 8(%).
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Estos fueron: 1 caso interpretado como coriocarcinoma, en base a la elevacion de
BHGC, y otros 3 supuestos tumores germinales, con elevaciéon de AFP. De los 3
casos con elevacion de AFP, al menos 2 fueron catalogados como tumores del
seno endodermal, mientras que, en el tercero, el estudio necrépsico solo reveld un
quiste epidermoide.

Para completar el abordaje del paciente con tumor de la regidén pineal realizamos
la resonancia de encéfalo (RM) simple y contrastada, la clasificacion de los
tumores de la region pineal se realiza por localizacion y tamafio en (29): A.
tumores predominantemente localizados en la cisterna cuadrigémina, con un
diametro de hasta 2,5 cm; B: tumores ubicados predominantemente en la porcion
posterior del tercer ventriculo, con un diametro de hasta 2,5 cm; C: tumores de
tamafio intermedio (una combinacion del primero y el segundas variantes), con un
diametro de hasta 4 cm; D: tumores grandes que ocupan completamente la
cisterna cuadrigémina y la porcion posterior del tercer ventriculo, con poca
frecuencia invadiendo uno de los ventriculos laterales, con un tamafio maximo de
6 a 7 cm; E: tumores gigantes que ocupan total o subtotalmente el tercer y cuarto
ventriculos e invaden los ventriculos laterales,> 7 cm de diametro, basado en esta
clasificacion los datos se clasificaron por tamafio de los cuales 11 pacientes (42%)
tienen una lesién de hasta 25mm, 14 lesiones (54%) de 26 a 40mm y 1 paciente
(4%) de 41 a 70mm, segun el estudio de Chasan et. (30) los tumores
pinealoblastoma, teratoma maligno, tumor maligno de células no germinales miden
mas de 4cm que no coinciden con los hallazgos del presente estudio ya que solo 1
paciente presenta un diametro de 60mm y el diagndstico histopatolégico es un
tumor glial, mismo criterio manejado en el estudio de Navas et, dicho autor refiere
gue (2) los pineocitomas son lesiones de menos de 3cm.

La glandula pineal estd localizada en linea media, profunda rodeada de
estructuras anatomicas de consideracion con una vascularizacién importante a su

alrededor lo que la hace un sitio de dificil acceso y un reto para el abordaje
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neuroquirargico, esto ha mejorado con el advenimiento de la RM, técnicas
microquirdrgicas y endoscopicas.

El esquema de manejo para los tumores de la regidon pineal es al contacto inicial
con la sintomatologia antes mencionada se realiza TAC de encéfalo en la que se
evidencia hidrocefalia y ya lesion a nivel de la region pineal con este estudio se
procede a colocar sistema de derivacion ventriculoperitoneal o realizacion de
tercer ventriculostomia al mismo tiempo que se toma muestras para estudios de
marcadores tumorales y citologia en busqueda de células malignas, ademas de
marcadores tumorales en plasma sanguineo, ante marcadores tumorales positivos
al correlacionar con los hallazgos imagenologicos en RM pasa a tratamiento
oncoldgico sin otro estudio adicional, en el momento en que los estudios para
marcadores tumorales salen negativos pasa a toma de biopsia sea por endoscopia
0 estereotaxia o cirugia abierta dicho esquema terapéutico es manejado por
Navas et (2), Favero et. (4) y Patel et. (7) y el protocolo realizado por la NHS
England (31); y en base al resultado se pasa al tratamiento coadyuvante con
radioterapia y quimioterapia y si el residual después del tratamiento es de menos
de 25mm se mantiene seguimiento imagenoldgico, en caso de ser mayor se pasa
a propones nuevo tratamiento neuroquirurgico (30).

Tras completar estudios imagenolégicos, marcadores tumorales en plasma y LCR
y estudio citolégico en LCR se decide una conducta terapéutica a través de la
realizacion de métodos mas invasivos para el diagndstico histopatolégico;
evaluamos 26 pacientes de los cuales 5 pacientes (19%) pasan a tratamiento
oncoldgico sin otro procedimiento quirdrgico adicional, a 7 (27%) pacientes se les
realiza biopsia y a 14 (54%) se ingresa para cirugia abierta.

El optar por cirugia abierta no garantiza la exéresis total de las lesiones por lo que
se podria realizar una exéresis completa o total, exéresis parcial o biopsia cuando
se retira menos del 30% de lesién, cuando la exéresis es completa se considera
una intervencion curativa que va a depender del resultado de la patologia para

tratamiento coadyuvante. De los pacientes que ingresaron a cirugia con abordaje
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de Krauss a 5 pacientes se les realizo una exéresis total a 6 una reseccion parcial
y 3 biopsia.

Al comparar el tiempo quirdrgico 296 minutos frente a 65 minutos y la hemorragia
transquirdrgico 421ml frente a 23ml existe una diferencia importante entre los
pacientes que fueron sometidos a craniectomia suboccipital con abordaje de
Krauss y los que se realizo biopsia por lo que es importante tener este parametro
a la hora de decidir cual es la mejor opcion para el paciente. No existen estudios
inherentes a esta variable ya que son pardmetros medidos en todas las cirugias y
siempre la biopsia va hacer una forma menos cruenta y de mejor prondstico para
el paciente excepto en los que su patologia es benigna y se beneficiarian de
exeresis total.

El tratamiento especifico va a depender del resultado histopatolégico, por lo que
se requiere toma de muestra o exeéresis total de lesion pineal que nos permitira
definir la necesidad o no de tratamiento coadyuvante (2).

El resultado histopatolégico que predomindé en nuestra serie fue germinoma con
un porcentaje de 28.6% (n=6), seguido de un 23.8% (n=5) pinealoblastoma, 9,5%,
(n=2) teratoma inmaduro 9,5%, (n=2) tumor germinal mixto 9,5%, (n=2) tumor
neuroglial Por otra parte, el porcentaje mas bajo se presenta en las categorias de
gangliocitoma y tumor papilar con porcentajes de 4.8% (n=1) y dos casos no
presentaron diagnostico histopatolégico (9,5%). El estudio de Navas con una
casuistica de 23 casos (2), arrojo los siguientes resultados: en el diagnostico
anatomopatoldgico, el mas frecuente en esta serie fue el de germinoma (ocho
pacientes), seguido del pineocitoma (dos casos), pineoblastoma (dos casos),
teratoma inmaduro (dos casos) y astrocitoma de grado intermedio (dos casos). En
una serie mas grande, con 370 casos de tumores de region pineal (Whittle, et al.)
(33) los diagndsticos histopatologicos fueron germinomas (101 casos/27%),
astrocitomas (98 caso0s/26,48%), pineoblastomas (45 casos/12,16%),
pineocitomas (44 casos/11,89), otros tumores de neuroglia (ependimomas,

oligodendrogliomas, ganglioneuromas 24 caso0s/6,48%), quistes pineales (10
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casos/2,7%). El estudio de Lopez, et al. (18), constituido por una muestra de 46
pacientes, mostré los siguientes hallazgos anatomopatolégicos: tumores
germinales en 26 pacientes (72 %); tumores del parénquima pineal en ocho (23 %)
y se identificaron tumores de origen glial solamente en dos pacientes (5 %).

De los pacientes en los que se realiz6 métodos invasivos ya antes mencionados 4
(15%) no reciben tratamiento coadyuvante, 1 reportado como teratoma maduro
con una exéresis completa de lesion y en estudios de control de imagen sin
evidencia de residual, 1 reportado como tumor neuroglial sin evidencia de residual
en RM de control por lo que no se considera complementacién con radioterapia, 1
reportado como tejido fibrético sin células neoplasicas y 1 ultimo paciente
reportado como pinealoblastoma grado IV que fallece a los 47 dias tras
intervencion quirdrgica por lo que no puede recibir ningun tratamiento adicional. 3
pacientes (12%) reciben radioterapia por tumor germinal, tumor papilar y el tercer
paciente se asume por imagen que es un tumor germinal, 1 paciente (4%) recibe
solo quimioterapia por teratoma germinal mixto maligno.

Para valorar la respuesta al tratamiento instaurado en los pacientes se realizaron
resonancias de encéfalo seriadas a los 3 meses, 6 meses y al afio a la inicial que
es con la que se decidi6 el tratamiento del paciente evidenciando mejoria en
cuanto a su tamafio al afio

25 pacientes (96%) tuvieron una sobrevida de 1 afio en tanto que 1 paciente (4%)
fallecio a los 47 dias después de la cirugia.
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La informacion obtenida en este estudio es similar a los reportes internacionales
cumpliendo el objetivo de tener una casuistica propia y ver el comportamiento
clinico, histopatoldgico y resultados tras tratamiento.

Se necesita organizar la obtencion de informacion a través de entrega de los
expedientes clinicos fisicos que nos permitan hacer estudios mas amplios.

Existe la necesidad de crear protocolos para el abordaje inicial y guia para el
tratamiento de pacientes.

El seguimiento con resonancia de encéfalo es Uutil, factible para valorar la

respuesta al tratamiento instaurado.
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