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RESUMEN

Fundamento: Los pineoblastomas son tumores cerebrales infrecuentes dentro del grupo de los tumores primitivos
neuroectodérmicos. La presentacion clinica por lo general esté relacionada con la obstruccion del acueducto de Silvio,
lo que ocasiona hidrocefalia e hipertension intracraneal.

Objetivo: Describir las caracteristicas clinicas e imagenoldgicas de un paciente adulto con diagndstico de
pineoblastoma.

Presentacion de caso: Masculino, 33 afios, que comenzdé con disminucion de la agudeza visual que evolucioné a la
amaurosis bilateral y trastorno de la marcha. Se diagnosticé hidrocefalia obstructiva triventricular, por lo cual se realizé
tercer ventriculostomia endoscopica. Se decidié un abordaje supracerebeloso infratentorial a la lesién tumoral, con
apoyo endoscépico en posicion semisentado; se logré la reseccion parcial. En estudio inmunohistoquimico se encontrd
Ki-67 mayor de 50 % de las células, neurofilamento y sinaptofisina positiva. Se concluydé como pineoblastoma. Recibio
radioterapia convencional con Co-60, fraccionada, con un total de 30 dosis diarias de 2 Gy. La evolucidon del paciente
a los 6 meses de operado fue satisfactoria.

Conclusiones: El tratamiento combinado de cirugia y radioterapia constituye un esquema terapéutico ideal en este
tipo de lesiones tumorales. La endoscopia es una herramienta de gran valor en los abordajes quirtrgicos a la region
pineal.

DeCS: PINEALOMA; TUMORES NEUROECTODERMICOS PRIMITIVOS.
Palabras clave: Pineoblastoma; tumores neuroectodérmicos primitivos; region pineal; endoscopia.

ABSTRACT

Background: Pineoblastomas are infrequent brain tumors among the neuroectodermal primitive tumors. Clinical
presentation is usually related to Silvian aqueduct obstruction, which causes hydrocephalus and intracranial
hypertension.

Objective: To describe the clinical and imagenological characteristics in an adult patient diagnosed with pineoblastoma.
Case presentation: Male, 33 years old, who started with visual acuity decline that evolved to bilateral amaurosis and
gait disorder. Triventricular obstructive hydrocephalus was diagnosed, therefore, an endoscopic third ventriculostomy
was realized. It was decided to use an infratentorial supracerebellar approach to the tumor lesion, with endoscopic
support in semi-seated position; partial resection was achieved. In immunchistochemical study, Ki-67 was found to be
higher than 50% of the cells, neurofilament and synaptophysin positive. It was concluded as pineoblastoma. He received
fractionated Co-60 conventional radiotherapy, with a total of 30 daily doses, 2 Gy. The evolution of the patient 6 months
after surgery was satisfactory.

Conclusions: The combined treatment of surgery and radiotherapy constitutes an ideal therapeutic scheme in this type

of tumor lesions. Endoscopy is a tool of great value in surgical approaches to the pineal region.

MeSH: PINEALOMA; NEUROECTODERMAL TUMORS PRIMITIVE.

Keywords: Pinealoma; neuroectodermal tumors primitive; pineal region; endosonography.
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INTRODUCCION

Dentro del grupo de tumores supratentoriales, los procesos tumorales alrededor de la glandula pineal,
representan solo el 0.3 %. @

Los pineoblastomas son tumores cerebrales infrecuentes, dentro del grupo de los tumores primitivos
neuroectodérmicos; son infiltrativos y pobremente diferenciados y pueden tener diseminacién extracraneal
o leptomeningea. @

Se presentan con mayor frecuencia en la poblacion pediatrica, en los menores de 2 afios se encuentran
asociados al retinoblastoma. En los adultos solo representan el 1 % de los tumores del sistema nervioso
central. G4

La presentacion clinica por lo general esté relacionada con la obstruccion del acueducto de Silvio, lo que
ocasiona hidrocefalia e hipertension intracraneal; representan el 40 % de los tumores del parénquima pineal
y son el subtipo mas agresivo debido a la frecuente invasién de estructuras adyacentes y diseminacion a
través del liquido cerebroespinal, con indices de supervivencia a los 5 afios menores al 60 %. ©

Debido a su baja incidencia en la poblacién adulta el tratamiento 6ptimo y el pronéstico de estas lesiones
no se ha determinado. En la bisqueda de informacion no se encontraron publicaciones en Cuba del manejo
de este tipo de lesiones. El objetivo es describir las caracteristicas clinicas e imagenologicas de un paciente

adulto con diagndstico de pineoblastoma.

PRESENTACION DE CASO

Masculino, 33 afios, piel blanca, procedencia urbana, manualidad izquierda, médico de profesién, que
comenzé con disminucién de la agudeza visual, que evolucioné a la amaurosis bilateral en el transcurso
de dos meses, acompafiada de trastorno de la marcha, por lo cual acudié a consulta. Se realizé estudio de
tomografia computarizada (TC) simple de urgencia que diagnosticd hidrocefalia obstructiva triventricular.
Se le realiz6 tercer ventriculostomia endoscoépica, donde no se constata a nivel de la pared ventricular una
lesion para tomar muestra de biopsia.

En estudio de tomografia contrastada se observé lesion hipodensa infratentorial no bien definida que
colapsaba el IV ventriculo, sin edema perilesional, descenso de las amigdalas cerebelosas en 2 mm, no
realce tras la administracion del contraste. El Il ventriculo con didmetro de 9 mm, indice de Evans: 0.32.
Se realiz6 estudio por resonancia magnética donde se observo secuencias de 3D en T1, T2, FLAIR,
difusién y SWI en la que se observé lesion ocupativa hiperintensa en T2 e hipointensa en T1 que ocupa el
acueducto de Silvio, IV ventriculo, y se identifica la glandula pineal a la cual desplaza en sentido dorsal;
marcados signos de restriccion de la difusion, no calcificaciones y escasos signos de angiogénesis; no
hidrocefalia; aracnoidocele selar; signos de edema en region talamica bilateral con predominio derecho,
asi como signos de degeneracion walleriana derecha. (Figura 1)

| Esta obra esta bajo una licencia de Creative Commons Atribucion-NoComercial 4.0 Internacional

http://[revgmespirituana.sid.cu



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es
http://revgmespirituana.sld.cu/

27—
femg! @&
Universidad de Ciencias Médicas de Sancti Spiritus Gac. Méd. Espirit. 2023;25(3):1-14

ISSN: 3005-3781

ISSN-L: 1608-8921

Figura 1. A-C) Imégenes potenciadas en T1. D-F) Im4genes potenciadas en T2. G) IRM por
difusion, corte axial. H-1) FLAIR. Se aprecia lesion tumoral ponto-mesenfélica extrinsica.
(Fuente: Historia clinica)

Luego del proceder derivativo el paciente mejor6 la sintomatologia inicial, pero después de dos meses
comenzé nuevamente con inestabilidad postural, vértigos y disminucion de la fuerza muscular en
hemicuerpo izquierdo con predominio crural; dos semanas después se suman la disminucion de la audicion

del lado izquierdo y desorientacion temporo-espacial.
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Al examen neuroldgico previo a la cirugia presentaba:
e Inestabilidad a la marcha con aumento de la base de sustentacion
e Lateropulsion a la izquierda
e Apertura ocular espontanea
¢ Desorientacion en tiempo y persona
¢ Pupilas meidticas e isocéricas
e Obedecia érdenes simples
¢ Divergencia de la posicion primaria de la mirada
¢ No tenia reflejo consensual, fotomotor o de acomodacion
¢ Paralisis de la mirada ascendente (signo de Parinaud)
e Hemiparesia izquierda a predominio crural
e Miembro superior derecho: 5/5, miembro superior izquierdo: 4/5, miembro inferior
derecho: 5/5, miembro inferior izquierdo: 3/5
¢ Cofosis izquierda e hipoacusia contralateral
e Nistagmo horizontal izquierdo con fase rapida a la izquierda
Al examen neuroftalmoldgico:
¢ Exotropia e hipotropia 15 grados en el ojo izquierdo
e Fondo de ojo: discos 6pticos de bordes bien definidos, palidos hacia el cuadrante
temporal
o Motilidad ocular: limitacidn total de los movimientos verticales, de mayor acentuacion
en direccidn superior. Limitacién de la abduccion del ojo derecho con nistagmo en
abduccion del ojo contraleral. Reflejo fotomotor disminuido notablemente
Karnofsky score: 40/100 puntos
Marcadores tumorales:
Alfa feto proteina:
e En LCR: 0.50 Ul/ml
e En suero: 0.50 Ul/ml
Gonadotropina coriénica humana:
e En LCR: 1.31 Ul/ml
e En suero: 2.01 Ul/ml
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Se decidié un abordaje supracerebeloso infratentorial a la lesiéon tumoral, con apoyo endoscépico en
posicion semisentado. (Figura 2)

Figura 2. A) Posicion semisentado. B) Marcaje de incision. (Fuente: Historia clinica)

Cumplié profilaxis antibidtica con cefazolina 3 g en las primeras 24 h. Se le realiz6 craniectomia de fosa
posterior, para facilitar abordaje supracerebeloso infratentorial, con introduccion de lente de endoscopia de
0° inicialmente y luego de 30° (Karl Storss, Alemania); se constaté lesion friable y sangrante, la cual se
aspird con facilidad. (Figura 3)
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Figura 3. A) Vista panoramica de corredor supracerebeloso infratentorial. B) Lesion
tumoral en margen inferior de la imagen, se aprecia clpula tentorial por detras de la
misma. C-D) Lecho tumoral luego del debulking por técnica de doble aspiracion. (Fuente:

Historia clinica)

Se logro reseccion subtotal, se dejé material hemostatico en la cavidad y se procedié al cierre dural
hermético sin necesidad de duroplastia.

No se utilizé ecografia transoperatoria como monitoreo cardiopulmonar.

En las 96 h siguientes el paciente present6 desregulacién térmica con picos febriles de 39-40°C, sin foco
infeccioso demostrable, que fue relacionado con disfuncién hipotalamica transitoria.

La biopsia con coloracion de hematoxilina-eosina reveld células relativamente pequefias y uniformes con
nucleos redondos y ovales de cromatina en “sal y pimienta”, areas laxas que recuerdan la formacién de

rosetas. Se observaron algunas células pleomorficas con algunas mitosis. (Figura 4)
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Figura 4. Imagen de biopsia con coloracioén de hematoxilina/eosina. (Fuente: Historia clinica)

En estudio inmunohistoquimico se encontré Ki-67 mayor de 50 % de las células, neurofilamento y
sinaptofisina positiva.

Se concluyé como pineoblastoma; recibio6 radioterapia convencional con Co-60, fraccionadas, para un total
de 60 Gy.

La evolucion del paciente a los 6 meses de operado fue satisfactoria, lo cual se observd en la imagen de
resonancia magnética (IRM) mostrando control de la lesién. (Figura 5)

Figura 5. A-C y F) Im&genes potenciadas en T1. D-E) Imdgenes potenciadas en T2. Obsérvese control
de la lesion tumoral a los 6 meses. (Fuente: Historia clinica)
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DISCUSION

Los tumores de la regién pineal son un grupo amplio de lesiones compuestos por los tumores de células
germinales, tumores gliales, tumores del parénquima pineal, quistes, entre otros. Los tumores del
parénguima pineal se originan de células de la propia glandula llamadas pinealocitos y representan solo el
0.3 -1 % de todos los tumores del sistema nervioso central primario. @5

Los pineoblastomas como subtipo histolégico en el adulto son bastante raros, y solo se han reportado
alrededor de 200 casos desde 1979; ©® por lo cual no existen guias de tratamiento estandarizadas para
estos pacientes y las recomendaciones actuales derivan de estudios en pacientes pediatricos.

La clasificacién actual de la OMS describe los tumores propios de la glandula (TPG) como pineocitomas
(Grado 1), los TPG de diferenciacion intermedia (Grado Il o Ill), los tumores papilares de la region pineal
(Grado Il o Ill) y los pineoblastomas (Grado V). (7:8)

Los pineoblastomas son mas frecuentes en los nifios y menos del 10 % de los casos reportados se han
presentado en adultos; estos en el adulto y en el nifio tienen un comportamiento distinto y poseen distinta
respuesta al tratamiento quirdrgico y la terapia adyuvante. ©)

Desde el punto de vista histopatoldgico, los pineoblastomas estan compuestos de pequefias células
redondas con apariencia cromatica en “sal y pimienta”, nucléolo mal definido y escaso citoplasma. Son
tumores hipercelulares con células uniformes, elevado indice nucleo/citoplasma, donde la necrosis es
relativamente frecuente; las rosetas de Homer Wright son una caracteristica frecuente. ©

La presentacion clinica de los mismos esta relacionada con el efecto de masa en la regién, por lo que la
cefalea, naduseas, diplopia y des6rdenes de los movimientos oculares, tales como el sindrome de Parinaud,
son sintomas frecuentes. 19

En los estudios de imagen, puede haber areas de calcificacion alrededor de la lesion, lo que se ha
propuesto como una caracteristica de los tumores de parénquima pineal. Las mismas se aprecian con
facilidad tanto en los estudios de tomografia como de resonancia magnética. En la IRM se observan como
hipo o iso-intensidades en las imagenes potenciadas en T1, e iso o hiperintensidades en aquellas
potenciadas en T2. En las IRM por difusién los pineoblastomas exhiben una restriccién de la difusion,
similar a aquellas neoplasias con alto nivel de celularidad. @9

Debido a la escasa incidencia de este tipo tumoral en la poblacién adulta no existe consenso en cuanto a
la mejor opcion de tratamiento, pero se recomienda la maxima reseccion quirdrgica seguida de radioterapia

craneoespinal o quimioterapia. 12
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La reseccion maxima (GTR, Gross Total Resection en inglés) de la lesion tumoral junto a un proceder
derivativo, cuando existe hidrocefalia, es el pilar del tratamiento, independientemente de la edad del
paciente; debido a que alrededor de la mitad de los pacientes se presentan con hidrocefalia, la tercer
ventriculostomia endoscopica constituye el método de eleccién para disminuir la presién intracraneal,
obtener muestra para el diagndstico histoldgico y evita la diseminacion de células tumorales hacia otras
cavidades, ademas de disminuir las posibilidades de fistula luego del momento operatorio de la reseccion
tumoral. @3)

A pesar de que la cirugia se propone como la terapéutica fundamental, el rol pronéstico de la reseccién
maxima es debatido. Lutterbach J, et al. % concluyeron que la extensién de la resecciéon quirlrgica se
comportaba como factor pronéstico; sin embargo, Mynarek M, et al., 3 encontraron que la extensiéon de la
reseccion tumoral no era un factor de riesgo en relacion con el periodo de progresion libre de sintomas (en
inglés, Progression Free Survival) y sobrevida (en inglés, Overall Survival). No obstante, estos autores
concluyeron que, dada las caracteristicas retrospectivas de su analisis, sus datos no debian limitar la
intencionalidad de una reseccion maxima segura (en inglés, Maximal Safe Resection).

La endoscopia ha sido utilizada como una herramienta valiosa para mejorar la visualizacién, minimizar la
retraccion cerebelosa y disminuir la morbilidad de los abordajes a la regién pineal. 1)

En cuanto a la radioterapia, no existe consenso sobre el volumen de la diana y la dosis 6ptima. La mayor
serie en tumores pineales fue reportada por Glanzmann C, et al. quienes sugieren un rango de 44-50 Gy,
utilizando sistemas 2D. @7)

Kumar N, et al. recomiendan dosis de 50-54 Gy, en esquema convencional fraccionado, y con preferencia
usa técnicas con conformacion en 3D. (18)

En cuanto al volumen de la zona a radiar, los esquemas mas frecuentes estan basados en irradiacién
craneoespinal y luego local, aunque algunos autores solo reportan radioterapia focal como es el caso de
Lee JYK, et al. ® quienes evaluaron 34 casos de pacientes mayores de 16 afios con pineoblastoma, de los
cuales 24 fueron tratados solo con radioterapia craneal, reportando que una dosis mayor de 40 Gy fue
asociada con aumento de la sobrevida.

Los datos de toxicidad tardia en la poblacién pediatrica son inherentes al tratamiento de la lesién focal. Por
estas razones el uso de radioterapia conformacional tiene un significado clinico diferente en adultos que
en nifios. La mayor distancia entre el tumor y los 6rganos sanos (tiroides, corazén, esofagos y pancreas)
pudiera disminuir la incidencia de los efectos adversos a corto y mediano plazo, en este grupo etario. 19
La quimioterapia es aun controversial, y se ha estudiado, por lo general, en pacientes pediatricos, donde
el pineoblastoma tiene el peor prondéstico. En pacientes adultos los datos son muy limitados. (20

Pero considerando la similitud biolégica entre los meduloblastomas y los pineoblastomas se han incluido

diferentes esquemas combinados. ®
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Un ensayo de fase Il que agrup6 a 421 pacientes con meduloblastomas reporté una supervivencia de mas
de cinco afios en el 86 % de los casos, con dosis semanales de vincristina-lomustina-cisplatino. @Y El mismo
régimen fue usado por Gerber NU, et al., @2 donde se incluyeron nifios y adultos jévenes con tumores
primitivos neuroectodérmicos supratentoriales (SPNETSs por sus siglas en inglés), con una supervivencia a
los cinco afios de 64 % y un perfil de toxicidad aceptable.

Sin embargo, otros investigadores no han demostrado ningun impacto de la quimioterapia en sus cohortes,
pero el analisis esta limitado por el bajo nimero de pacientes de la muestra y la variabilidad de esquemas

utilizados. @

CONCLUSIONES

El tratamiento combinado de cirugia y radioterapia constituye un esquema terapéutico ideal en este tipo de
lesiones tumorales. La endoscopia es una herramienta de gran valor en los abordajes quirdrgicos a la

region pineal.
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